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INTRODUCCION

Este manual contiene informacién general sobre temas gravis, enfermedad poco

conocida en la actualidad. Escrito con un vocamulasequible, su publicacién tiene

como objetivo informar y orientar tanto a los #&os como a sus familiares. Dicha
informacion, no obstante, no va dirigida a las setales individuales de cada paciente
Y, €n ningun caso sera utilizada como base parartaiecisiones concernientes al
diagnéstico, cuidado o tratamiento, puesto que stalecisiones competen

exclusivamente al médico y demas profesionalea dalud.

La Asociacion Espafiola de Miastenia desea propmaci@poyo emocional a los
afectados y pretende mejorar su actividad socralfepional y familiar a través de
programas de servicio al paciente, informacion ipéblinvestigacion medica y
educacion profesional. La informacion contenidaeste manual refleja la opinion de
especialistas nacionales e internacionales dedicat@studio e investigacion de la
miastenia gravis, pero no necesariamente la destxiAcion Espafiola de Miastenia
(AEM). Cualquier referencia a un producto particufaente o uso no constituye una
aprobacién. Asi pues, la Asociacién Espafiola destdida no garantiza la informacion
contenida en esta publicacion, y no asume ning@sponsabilidad por cualquier
perjuicio que resulte del uso de la misma.

MIASTENIA GRAVIS

¢/ Oué es la miastenia gravis?

Etimologicamente miastenia gravis proviene de paklgriegas (“mios”’= musculo y
“astenia’= debilidad) y latina (“gravis’= grave), su nombre significa debilidad
muscular grave. Sin embargo, en la actualidad, @ nuevos conocimientos



patogénicos y la eficacia de los nuevos tratamsenie palabra gravis deberia ser
sustituida por autoinmune.

La miastenia gravis es una enfermedad relativamemte que afecta entre 9 y 14,4

personas por cada 100.000 habitantes (mas de pdd60nas en Espafia). Se trata de
una enfermedad autoinmune, cronica, que cursa &shreecundaria al bloqueo y

destruccion de los receptores de la acetilcolineadmiéon neuromuscular, produciendo

debilidad y fatiga andmalas de los musculos vohiwga El paciente miasténico, asi

como sucede en otras enfermedades autoinmunesnf@rasa predisposicion genética

para desarrollar la enfermedad. Esta anomalia tlarlamision neuromuscular afecta de
forma exclusiva a los musculos esqueléticos o vatios del cuerpo.

La contraccion de cualquier musculo voluntario destro cuerpo se realiza gracias al
mecanismo de accidn de la union neuromuscularnié@weuromuscular esta formada
por el conjunto de la terminacién nerviosa y el cols. En la terminacion nerviosa se
encuentran almacenadas las vesiculas de acetlaglie, una vez secretadas, llegan a
los receptores de la acetilcolina situados en ddlssidades musculares. La acetilcolina
unida al receptor provoca la apertura de su camata, permitiendo el trasiego de
sodio y potasio, produciendo una micro-electricidag despolariza la membrana y
condiciona la contraccion muscular. Mas tarde cltilzolinesterasa, encima existente
en el espacio intersinaptico, rompe la acetilcolpeamitiendo al musculo entrar de
nuevo en reposo. Los fragmentos de acetilcolina captados por la terminacion
nerviosa para sintetizar de nuevo la acetilcolifrala miastenia, todo el mecanismo de
la union neuromuscular es normal, a excepcion delgunayoria de receptores de
acetilcolina no estan disponibles al encontrarsgu#ados o destruidos. La causa del
bloqueo y destruccidn de los receptores de ackitces un auto-anticuerpo producido
de forma andmala por el organismo, y es el respdmsde producir la debilidad
muscular y fatiga facil, sintomas caracteristicesadmiastenia.

La miastenia afecta con mayor frecuencia al sermef@no. La enfermedad se suele
presentar en dos etapas de la vida: durante latuedonde encontramos un claro
predominio del sexo femenino, mayor incidencia ilgscy menor nimero de tumores
del timo, y en la edad adulta a partir de los 5@sain los que hay igual incidencia en
hombres y mujeres, y mayor nimero de timomas.

Se debe diferenciar Miastenia Gravis, cuya causa es una anormalidad inmunoldgica
adquirida, deSindrome de la Miastenia Congénitacuyo origen se encuentra en una
anomalia genética que produce alteraciones enida meuromuscular, aunque ambas
presentan sintomas comunes.

Las investigaciones llevadas a cabo durante lamagtdécadas han producido avances
espectaculares en el campo de la fisiopatolograumopatologia y terapéutica de la
miastenia gravis. Y, a pesar de haber permanemidia oscuridad durante muchos
afos, y de haber sido objeto de interés Unicam@air@ algunos neurdlogos,
actualmente la miastenia gravis es una de las reatlades autoinmunes mejor
caracterizadas y comprendidas.



.. Como se manifiesta la enfermedad?

Los rasgos caracteristicos de la miastenia sorbdidad fluctuante de los masculos
esqueléticos y la fatiga facil, que empeoran ttagjexcicio fisico y mejoran, total o
parcialmente, tras el descanso. Los musculos diestson Unicamente los voluntarios,
también denominados estriados o esqueléticos. BEnastenia no hay afectacion ni de
la musculatura lisa o involuntaria (muasculo cardjaenusculos del intestino,
musculatura de la pared arterial, musculatura hrahgmusculatura uterina), ni de los
reflejos, ni de la sensibilidad. Mlsculos que m#ifnos continuamente, como los seis
qgue mueven el globo ocular y los que mantieneipdopados abiertos, a menudo se ven
implicados y son, con gran frecuencia, los primenosnostrar sintomas de debilidad,
por lo que la vision doble o la caida de parpadodas primeros sintomas que presenta
el paciente al inicio de la enfermedad. Los muscude la expresion facial y los
encargados de la sonrisa, masticacion, habla aicégl pueden verse involucrados
selectivamente en algunas personas con miastetrias @Usculos que pueden verse
alterados son los del cuello, brazos y pierhasdebilidad simétrica de brazos y piernas
puede darse en muchas otras enfermedades de nemigsculos, pero en la miastenia
la debilidad de las extremidades es fluctuante grddominio proximal, encontrandose
mas debilitados los musculos de la cintura escapydelviana, que los mas distales de
manos Yy pies. Aunqgue la debilidad suele ser sin#&tan ocasiones un lado del cuerpo
puede estar mas débil que el otro. La miastenigonaduce dolor ni muscular ni
articular.

La gravedad de la miastenia alcanza su grado maguwaodo los musculos de la
respiracion se ven involucrados en el proceso.l Paeiente presenta dificultad para
toser y respirar se dice que la enfermedad es pie réspiratorio. La afectacion
respiratoria es el grado maximo de enfermedadtpuge puede producir insuficiencia
respiratoria aguda, y precisar ingreso hospitalargente con asistencia respiratoria
mecanica: es la denominadarisis miasténicd. Es poco util determinar si la
insuficiencia respiratoria es debida a una “crigiasténica” o a una “crisis colinérgica”
(secundaria a sobredosis de medicaciéon anticoliresta) ya que, en la mayoria de las
crisis influyen multiples factores, y el tratamienpara cualquiera de ellas es la
intubacién y la asistencia mecéanica respirator@niiimente, en la crisis miasténica la
afectacion de la musculatura respiratoria no apadecorma brusca y aislada, sino que
lo hace después de un periodo progresivo de deted la fuerza muscular en otras
regiones del cuerpo. Los pacientes con dificultach pnasticar, tragar y hablar son los
mas propensos a presentar complicaciones respaat@ecundarias al paso de
alimentos a las vias respiratorias.

El paciente miasténico presenta una alteracionrepog musculares especificos que
nos permite clasificar la enfermedad. Algunos p#ei solo tienen afectacion de la
musculatura de los ojos, otros tienen problemaa paasticar, tragar o lenguaje mal
articulado, y otros tienen alteracion generalizgda afecta a muasculos de tronco y
extremidades.

Dado que la enfermedad cursa a brotes y en caddeualios se pueden ver implicados
méas musculos, el grado maximo de afectacion musaraun paciente puede no
manifestarse hasta pasados los dos primeros af@valecion de la enfermedad.
Generalmente, la implicacion y severidad de laldigldl muscular pueden fluctuar a
temporadas, en especial primavera y otofio, y tamiiéhora en hora y de un dia a



otro. El paciente no tratado puede sentirse furiespertar, después del descanso de la
noche o la siesta, pero experimentara fatiga masaukciente a medida que el dia
avance. La miastenia puede adquirir un grado iraptegtde gravedad si no se trata de
inmediato una crisis respiratoria pero, por lo gahecon tratamiento adecuado el
enfermo puede llevar una vida casi normal o corapietite normal.

;.Como se hace el diagnoéstico?

El diagndstico de la miastenia no es facil. Un esarlinico riguroso de la fuerza
muscular basal, y tras el esfuerzo, permiten evelcdiagnostico, a condicién de haber
pensado en esta enfermedad poco frecuente. Laekipdtliagnostica inicial se
completard con un estudio que incluya: andlisissdegre para la investigacion y
dosificacion de auto-anticuerpos (principalmenteticaerpos antireceptor de
acetilcolina), electromiografia (EMG), y escaneratico para la busqueda de alguna
anomalia en el timo. Los tests farmacologicos: fedio (Tensilornl, Anticuddl),
neostigmina (Prostigming o piridostigmina (Mestindn), confirman el diagnéstico
cuando, tras la administracion de uno de estosuptos, se observa una mejoria
espectacular y transitoria de los sintomas.

La importancia de un diagndstico exacto

Los comités de expertos sostienen que el primer pasa conseguir un tratamiento
efectivo en la miastenia es un diagnostico exaEtodato mas concluyente es la
presencia de anticuerpos antireceptor de acetikcadin la sangre del paciente; sin
embargo, no hay que olvidar que en algunos pasi€o® anticuerpos pueden ser
negativos. La vision doble y la caida de parpadabkipn llevar al médico a sospechar
el diagnostico de miastenia. La debilidad de lossculos que controlan los
movimientos de los ojos y parpados estd generagreargente en muchas enfermedades
neuromusculares, pero es un sintoma comun y tempiata miastenia.

La debilidad muscular fluctuante durante el dia,casno en diferentes periodos del
afo, es otro sello caracteristico de la miasteMiachos especialistas llaman a la
miastenia “la gran simuladora” porque sus sintopasden parecerse a los de otras
enfermedades neuroldgicas, por lo que el diagmsiferencial no resulta facil para el

especialista.

El indicador méas fiable para el diagndstico de lastenia es la presencia de
anticuerpos antireceptor de acetilcolinaen sangre, responsables del bloqueo y
destruccion de los receptores de la acetilcolina. éinbargo, estos se encuentran
presentes sb6lo en un 50% de las formas ocularesn el 80% de las formas

generalizadas. Los pacientes con anticuerpos nectdbtes son denominados

seronegativos, y pueden tener otros tipos de ampos que alteran la union

neuromuscular.

Un estudio realizado en el afio 2001 mostré que imeno importante de pacientes
miasténicos seronegativos tienen anticuerpos aimaga especifica muscular (Musk),
una proteina que ayuda a organizar los recept@esetilcolina sobre la superficie de



la célula muscular. Desgraciadamente, el andlisisahgre para detectar anticuerpos
Musk aun no esta disponible en todos los centros hdespas.

Junto al andlisis de sangre para la deteccion tleuarpos contra los receptores de
acetilcolina, son de suma utilidad para el diagoostde la miastenia: la
electromiografia convencional que, tras la estimulacion repetitiva evidencia un
aumento del decremento, con diferencias superard®©% entre el primer y cuarto
potencial, y leelectromiografia con mono-fibra que pone en evidencia la presencia de
los fendbmenos de bloqueo y aumento de la presdadgitter.

También son de gran utilidad para el diagnéstico lale miastenia los tests
farmacoldgicos; entre ellos el mas utilizado edest de edrofonio (Tensilor] o
Anticude), anticolinesterasico de efecto potente y corteacan. Es una prueba
medicamentosa de facil realizacion con la que,lpeves minutos, mejora de forma
espectacular la clinica miasténica. Esta pruebé& esttraindicada en los pacientes
asmaticos, aquellos con cardiopatia por defectta dmnduccion, y en personas con
broncopatia cronica.

La exploracion radiologica del mediastino debe realizarse siempre en el ip&cie
miasténico, en especial con Escaner toracico yésoRancia Magnética, técnicas que
nos permiten evidenciar la presencia de un tumuce. La presencia de un tumor en
la glandula timica en el paciente miasténico segmt en un 15-20% de los casos y
esta circunstancia cambia el pronéstico de larerddad.

Finalmente, es clave en el diagnostico diferendiatinguir la Miastenia Gravis,
también llamada adquirida o autoinmude losSindromes miasténicos congénitos
Estos sindromes -relacionados con, pero diferedgels miastenia- son causados por
defectos genéticos que alteran al receptor del@mata 0 a otros componentes de la
unién neuromuscular. El sindrome de miastenia auteyégeneralmente es una
enfermedad hereditaria recesiva, en la que losmag ya se presentan en el recién
nacido y progresan con el crecimiento de la masscuiar. ElI sindrome incluye formas
en las que hay disminucion del nUmero de receptalesaciones en la acetilcolina o la
acetilcolinesterasa, asi como alteraciones ennlamtca funcional del receptor. Pese a
gue pueden compartir sintomas con la miasteniasgran el sindrome los anticuerpos
son siempre negativos al no tratarse de una enfiainautoinmune. Algunas formas
congénitas incluso responden bien a los medicamemtticolinesterasicos, pero en
ninguna de sus variantes son efectivos ni los irmswpresores ni la timectomia.



DESCRIPCION DE LA MIASTENIA

Caracteristicas de la alteracion muscular

La debilidad muscular afecta exclusivamente a laaulatura voluntaria (musculos
estriados o0 esqueléticos), especialmente:

- musculos 6culo-motores: diplopia (visién doble).

- musculatura palpebral: caida de parpados o impidsii para cerrarlos por
completo.

- mausculos de la cara: pérdida de expresividad, smsardonica.

- musculos masticadores: dificultad para masticar.

- musculos de la laringe: voz nasal, disartria, difadd para pronunciar la “r"...

- musculos de la faringe: dificultad para tragareggo de atragantarse.

- musculos del oido medio: disminucién de la audicion

- musculos axiales (del tronco): debilidad en la npea la columna.

- musculos de las extremidades: debilidad en brapisrnas.

- musculos respiratorios: dificultad para toser pies.

El doctor Osserman, neur6logo norteamericano diétada de los 40, pionero en el
estudio e investigacion de la miastenia, agrupégeados los diferentes tipos de
afectacién muscular para su clasificacion, prondsyfitratamiento. En la actualidad, la
Fundacion Americana de la Miastenia, en una reudmronsenso recataloga en tres
clases (leve, moderada y severa) cada uno deddsgpropuestos por Osserman:

- Grado |. Afectacion exclusiva de los ojos: ptosis palpkeprdiplopia. Forma
clinica poco importante, pero altamente invalidantgie responde mal a los
anticolinesterasicos. Generalmente no se opera.

- Grado ll-a. Afectacion de ojos, tronco y extremidades, coanaurespuesta
terapéutica meédica y quirurgica.

- Grado ll-b. Forma bulbar que afecta la musculatura generah gspecial los
musculos: faciales, labiales, de la masticaciohpakdar, de la lengua, responsables de
la articulacion de la palabra y de la degluciontaE®rma puede presentar crisis
respiratorias por trastorno de la deglucién, casopde alimentos a las vias respiratorias
y neumonias por aspiracion. Este grado tiene peonoptico, buena respuesta
terapéutica médica y quirurgica, pero con aparidébeneficio mas lento.

- Grado lll . Forma de miastenia de comienzo brusco, instaimadpida y
afectacion general, bulbar y, especialmente, ragpia. Su pronostico es mas severo,
con crisis miasténicas frecuentes. Tiene una respw@ela terapia médica inconstante y
buen resultado a la timectomia.

- Grado IV. Miastenia de larga evolucion, con clinica pocganante que,
después de un largo periodo de evolucion, se comple forma brusca y presenta
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afectacidon respiratoria. Tiene mal prondstico deladlas frecuentes complicaciones
respiratorias. La respuesta terapéutica, tantogaddimo quirdargica, es pobre.

Causas desencadenantes de la miastenia

La miastenia gravis es una enfermedad de origewcodesido, y el factor que
desencadena su inicio es todavia una incégnita aatlialidad. Con relativa frecuencia,
la clinica larvada se pone de manifiesto tras @agausa desencadenante. Los primeros
sintomas pueden sobrevenir después de un estrégaalpuna infeccion, intervencion
quirdrgica, trauma, practica de un deporte violem@nstruacion, embarazo, parto,
vacunaciones, la ingesta de sustancias que blogaeaonduccion neuromuscular
(como bebidas quinadas y setas), o la administradgdfarmacos bloqueantes de dicha
union. Por lo general, el comienzo de la enfermesadhsidioso, y el reconocimiento
de los primeros sintomas dificil. La Fundacion Aceera de la Miastenia Gravis
desarrollé una campafa de sensibilizacion de kenjun, difundiendo en las discotecas
carteles con el lema: “Si después de tomar un dgint comienzas a ver doble, no es
gue estés borracho, es que puedes tener una ed&sme tiene que verte un
neurélogo”.

En mas de la mitad de los casos, los primerosmeag@parecen en los musculos de los
0jos, con diplopia (vision doble) o caida de pagsadn algunos casos, el inicio esta
marcado por una fatiga anormal de las extremidades)stala de manera progresiva y
aumenta con el esfuerzo. Ciertos sintomas comdaaig parpados, vision doble, voz
nasal y dificultad para respirar, pueden apareasrdl ejercicio fisico, ser transitorios y
desaparecer después del descanso.

La gravedad de la enfermedad depende de la top@gyafie la intensidad de la

debilidad muscular. Las formas mas graves son agush las que existe una afectacion
de los musculos de la deglucion y/o de los mUsaelsgiratorios.

CRISIS MIASTENICA

Llamamos crisis miasténica a la agravacion bruscéadmusculatura respiratoria. La

sintomatologia se caracteriza por la presenciaisteea (sensacion de falta de aire),
cianosis (coloracién azulada de piel y mucosasg)jipmea (aumento del nimero de

respiraciones por minuto), nerviosismo, sudoragi@mjco, aumento de las secreciones
bronquiales y dificultad para eliminarlas con la.tGon frecuencia la crisis miasténica
estd provocada por una infeccion, aunque tambiépusde desencadenar tras una
intervencidn  quirdrgica, estrés emocionatraumatismo, embarazo, parto...

Generalmente, se anuncia con una agravacion ddrlittemas preexistentes, afectando
finalmente la capacidad para respirar.

En ocasiones, en pacientes con afectacion de lautatisra de la deglucion, el alimento
puede pasar a vias respiratorias, provocando @bgirubronquial aguda, o infecciones
respiratorias secundarias al paso de estos a hosnque comprometen la oxigenacion
y provocan insuficiencia respiratoria aguda. La@eon de los musculos respiratorios
y/o de los musculos de la deglucidn durante laiscnsiasténica, hace necesaria la
hospitalizacion inmediata del enfermo en un medgpeeializado (servicio de

reanimacion). En ocasiones, para permitir supdrazegodo critico de insuficiencia
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respiratoria puede ser necesaria la intubacionteagigeal, y la asistencia respiratoria
mecanica.

La crisis miasténica, como hemos comentado anteeiote, es dificil de distinguir de

una crisis colinérgica. La crisis colinérgica sesateadena por sobredosis de
medicacion anticolinesterasica (Mestinon, ProstiginiMytelase), o por presentar
periodos refractarios a dicha medicacién. Ante enigis miasténica o colinérgica la

actuacion debe ser la misma: ingreso urgente algkpte en un centro hospitalario
especializado.

Medidas a tomar ante una crisis miasténica

Los familiares 0 amigos que se encuentran junto pagiente que comienza a presentar
una crisis miasténica pueden ayudarlo manteniend@tmaosfera de paz y tranquilidad,
mientras esperan que la ambulancia pueda trasdadamnin centro hospitalario, y
deberan evaluar:

- Que no existe obstruccidn de las vias respirgori

- Fuerza de la tos. Favorecer la eliminacion dessémnes.

- Ritmo y esfuerzo respiratorio.

- Estado cardiaco.

- Color y temperatura de la piel.

- Grado de ansiedad (generalmente la cianosis darteeexcitacion del paciente).

Un examen fisico puede revelar cambios en el addota piel y ufias (de palido a
cianotico), piel fresca y humeda, tos débil, ritcerdiaco acelerado, aumento de la
tensioén arterial, respiracion rapida y/o superfiadanfusion y letargo.

Primeros auxilios

- Si el paciente esta sufriendo una crisis de ioiguicia respiratoria, compruebe que no
hay alimentos dentro de su boca y elimine cualquaeticula visible.

- Realice la maniobra Heimlich Unicamente si solspasbstruccion de la via aérea por
un cuerpo extrafio (comida u otro objeto).

- Elimine las secreciones bucales estancadas.

- Si es necesario, ayude al paciente a respiraard® y descendiendo sus brazos,
siguiendo el ritmo respiratorio.

- Coloque al paciente sentado y con los brazosnenzona de apoyo; esta postura
favorece la respiracion porque utiliza los muscalasiliares toracicos.

- Mantenga una atmésfera de paz y tranquilidachigst llegue la ambulancia.

Ante una crisis miasténica hay que revisar la na@ithn que esta tomando el paciente,
y compararla con la lista de medicamentos contieaoids ya que, en muchas

ocasiones, la ingesta de uno de ellos es el faldsencadenante de la misma. Esta
informacion sera de gran ayuda para el médico quatdndienda en el servicio de

urgencias.
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Medicamentos contraindicados en la miastenia, o daonitorizacion estricta

Quinina Meprobamato Parches Morfina Paromomicina
estrogenos

Quinidina Guametidina Parches de  EstreptomicinaSulfamidas
nicotina

Cloroquina Hexametonio Cocaina Tetraciclinas  Geitian

Eter Hematropina Benzodiazepin&sitromicina  Tobramicina

Cloroformo MecamilaminaAntidepresivos  Norfloxacino  Fosfomicina

Curare Diuréticos Litio Ciprofloxacindmipenem

Procainamida Hormonas Penicilamina D Kanamicina mima

Lindocaina Anavulatorios Interferén Colistina Apitnicina

ClorpromacinaFosfatos BetabloqueantesPolimixina B Neomicina

organicos

Telitromicina

Setas, agua tonica, biter, vinos quinados y vacurnages.

En ocasiones se ha observado que, pacientes nidastéa quienes se les ha
administrado una enema, han desencadenado una manaiorrespiratoria, por lo que
es recomendable no administrar nada por via arnakreEn caso de que sea
imprescindible realizar una colonoscopia, 0 adrtr@isuna enema, es imperativo que
se realice en un centro hospitalario y que elunséntal de reanimacion esté preparado
para su utilizacion, si es preciso.

Aspectos ginecoldgicos

Puede sobrevenir una agravacion de los sintomasténieos con la menstruacion.
Alrededor de un tercio de mujeres sufren un empeierdo de sus sintomas dias u
horas antes de que ésta se instaure. No deben isilange anticonceptivos ni

tratamientos hormonales ya que, en muchos casgseoean la clinica miasténica. El
control de la natalidad debe realizarse, en edpeitiizando métodos barrera.

El embarazo puede mejorar, agravar o estabilizaridstenia. Generalmente, se puede
presentar un aumento de la debilidad en cada ulasdees trimestres del embarazo en
un 20% de los casos, y en un 40% durante el puerpdma observacion atenta de la
paciente durante todo el embarazo y, en especidgsesemanas posteriores al parto,
permiten adaptar el tratamiento medicamentoso #uletsiaciones de la enfermedad.

Los cuidados de la futura madre deben realizarssenedio especializado, compuesto
por: ginecdlogo, neurdlogo, pediatra y anestesedaimador, todos ellos
familiarizados con la enfermedad. El recién nacidbe ser observado de forma estricta
ya que, tras un periodo de latencia, puede prasklwatenia Neonatal Transitoria
que, en ocasiones, puede precisar alimentaciors@uia (si hay dificultad para la
deglucidén), o respiracion asistida (en caso defiisncia respiratoria). Es importante
mencionar que la miastenia neonatal, en caso de apaeezca, es transitoria y
desaparece en unos dias.
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La miastenia no es una enfermedad ni hereditagamntagiosa.

Los alumbramientos de madres miasténicas tienen altaa incidencia de partos
prematuros y niflos con bajo peso ponderal. Por elloembarazo de la paciente
miasténica, sin estar en absoluto contraindicadbe @onsiderarse embarazo de riesgo,
y ser controlado como tal en Unidades de EmbarazAltd Riesgo. No es aconsejable
la lactancia materna, porque aumenta la fatigdadmadre y permite el paso de
medicacion y de anticuerpos al recién nacido.

La menopausia, secundaria al cese de la producoi@rica de estrogenos y

progesterona, también puede ser causa de un empeota de la sintomatologia

miasténica, especialmente al comienzo de la aléeralcormonal. Los cambios de

caracter, y las crisis de calor y enrojecimientdadgiel (sofocaciones), se asocian a un
aumento de la sintomatologia miasténica y a unanidigion de la respuesta

terapéutica. Los tratamientos hormonales pararelita sintomas de la menopausia
estan contraindicados en la paciente miasténica.

La Menopausia Precoz Autoinmune es la forma juvéeilmenopausia secundaria al
fracaso ovarico, también llamada ooforitis autoinmuo fracaso ovarico prematuro

idiopético que, en algunas ocasiones, se asodias enfermedades autoinmunes como
la miastenia. En la menopausia precoz autoinmuoeiaia a la miastenia, también

estan contraindicados los tratamientos hormonalegitigtivos con estrégenos y

progesterona.

Diferentes formas clinicas de miastenia

La miastenia puede presentar diferentes formasieones:

-Forma ocular: Aproximadamente en un 15% de pacientes miastéraos
enfermedad permanece localizada exclusivament@<imjbs durante todo el
tiempo de evolucién; es la llamatiBorma oculat. Aunque para la mayoria de
pacientes éste es el primer sintoma, durante udosoafios de evolucién la
enfermedad progresa y afecta a otros musculos lésigas. Alrededor del 50%
de las personas afectadas con esta forma de nigafiteitada a los musculos
oculo-motores, no tienen anticuerpos anti-receptdee acetilcolina detectables
en sangre.

- Forma generalizadaEn la mayoria de los casos, la miastenia debutaigmos
oculares y se generaliza posteriormente. La persoferma puede presentar
simultdneamente trastornos oculares (vision dobkida de parpados y
dificultad para cerrar los 0jos) junto con delatidde tronco y extremidades. La
afectacion de los musculos de las extremidadedesanuna dificultad para
levantarse, subir escaleras, llevar objetos pesasldacluso realizar ciertas
actividades cotidianas como vestirse, peinarseitaase.

- Forma bulbar: En esta forma clinica, ademas de afectacion marsgeheral el

paciente presenta, en especial, afectacion de Ussutos de inervacion bulbar:
facial, del paladar, de la lengua, de la faringdeyla laringe, con aparicion de
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“facies” inexpresiva, sonrisa sardénica, dificultddl leguaje, masticacion y
deglucién, asi como para silbar y besar.

Forma respiratoria: Es la forma de presentacion de la enfermedad guod, en
uno o dos meses, la lesibn muscular se generalizliesa, en especial, los
musculos respiratorios, pudiendo debutar, tambig®, forma brusca con
insuficiencia respiratoria aguda.

Forma seronegativaSon casos de miastenia bulbar, o generalizadasequle
los niveles de anticuerpos antireceptor de acétigo son negativos.
Representan alrededor del 20% de todos los casosadéenia generalizada, y
el 50% de la forma ocular.

Forma inducida por un medicamentoLa penicilamina, medicamento para
tratar la artritis reumatoide, poco utilizado ematdualidad, puede inducir una
miastenia transitoria. Miastenia de caracter maligracuyos sintomas
desaparecen, en general, un tiempo después delaldsatamiento.

-Forma neonatal transitoria:Es una forma de miastenia por transmision pasiva
de anticuerpos. Es transitoria, y aparece durasteds primeros dias de vida de
hijos de mujer afectada de miastenia. Puede paasenténtre un 10 y un 25% de
recién nacidos. Se explica por la transmision pt@ placentaria de los
anticuerpos antireceptores de acetilcolina de ldrenal hijo. La enfermedad se
presenta tras un intervalo libre después del naaitoj no afecta a los ojos, hay
debilidad del tono muscular de las extremidadesytdl débil, abolicion del
reflejo de la succion, y afectacion de la deglucypnde la musculatura
respiratoria. Los sintomas desaparecen al cab@si® dres semanas sin dejar
secuela (tiempo que los anticuerpos tardan enliseéinados). La presentacion
de miastenia neonatal transitoria est4 altameré&zioeada con el titulo de
anticuerpos de la madre, siendo mas frecuente gaeezca en los recién
nacidos de madres con titulos altos, y muy poauéete cuando los niveles son
inferiores a 20 nmol./L. En caso de presentarseni@stenia neonatal en el
primer embarazo, aparecera también en el 100%sdgdaientes.

Remision espontaneata miastenia, como otras enfermedades autoinmunes,
puede curar de forma espontanea durante los prsna#ios de evolucion, en
aproximadamente un 20 % de los casos.

Enfermedades asociadas a la miastenia

Las enfermedades autoinmunes se asocian, por Inajes raro encontrar en un mismo
paciente mas de una. Al ser la miastenia una eefiathautoinmune, en un pequefio
namero de casos la podemos encontrar asociada erdérmedad también autoinmune:
del tiroides (tiroiditis, Enfermedad de Basedowijirit,s reumatoide, polimiositis,

dermatomiositis, pénfigo, espondilitis anquilosantiabetes, menopausia precoz
autoinmune, enfermedad inflamatoria intestinal @émiedad de Cronh, colitis ulcerosa
cronica, colitis granulomatosa), purpura trombqmttica idiopatica, lupus eritematoso,
alopecia autoinmune, etc. El médico que trata elepge miasténico es consciente de
estas posibles asociaciones vy, periddicamentetiqgaear los estudios oportunos para
descartar la presencia de alguna de estas enfetegeddese a no actuar del mismo
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modo los diferentes inmunosupresores (prednisonzgtioprina, ciclosporina,
tacrolimus, etc.) en el abanico de enfermedade®irsatines, el tratamiento
inmunosupresor elegido para tratar la miastenianechos casos actua también sobre
la enfermedad asociada.

16



MIASTENIA Y NUTRICION

Una buena nutricibn es importante para todo el roumero adquiere un caracter
fundamental ante cualquier enfermedad crénica, ysoe enfermo experimenta una
pérdida de apetito secundaria al trastorno psicmogsociado. Los pacientes
miasténicos, ademas, pueden presentar dificulteal pasticar o tragar, factores que
contribuyen a un abandono del régimen alimenticiocgnsecuentemente, a una
malnutricion y pérdida de peso.

En la actualidad, la miastenia se trata de formehmunas eficaz que en los afios en que
anicamente disponiamos de un pequefio numero deaneeltos Utiles para aliviar sus
sintomas, y con un efecto, en ocasiones, incompgt@stos momentos son muy pocos
los pacientes que mantienen dificultades paradatioacion y deglucion durante un
largo periodo de tiempo, que obligan a adoptatasli@speciales. Sin embargo,
consideramos que para los periodos de descomp@msan etapas puntuales de la
evolucion de la enfermedad, pueden ser Utileddasentes recomendaciones:

Elige una dieta sensata

Intenta elegir una dieta sana y variada que inclalpmentos que contengan los
nutrientes necesarios. Tu edad, sexo, talla ydgactividad que realizas determinan el
namero de calorias que necesitaras diariamentétalias grasas, aceites, dulces y sal.

Reserva tu energia para la hora de las comidas

Los sintomas miasténicos son muy variables ensittad, y ésta aumenta a medida que
el dia avanza. No todas las personas con miagemdaan dificultades para masticar y

tragar. Sin embargo, la debilidad de los muscukdadlengua, mandibula, boca y

garganta pueden hacer dificil la masticacion y uwt@gh de los alimentos en algunos

pacientes.

La fuerza muscular de la masticacion y la deglucérdebilitan mientras comes; por
tanto, trata de adecuar tus comidas a las horgaestu fuerza muscular sea éptima. Si
es necesario, come despacio y descansa entre Boddoldhables mientras comas y
evita distracciones. Es preferible que hagas cmseis comidas pequeias en lugar de
tres abundantes. Si estas tomando medicamentamlar@rgicos como el Mestinon,
come aproximadamente una hora después de tomasis; @ cuando observes que la
medicacion esta en su momento de accion maxima.

Dificultades para masticar v tragar

Con algunos alimentos, a veces puedes experimémtaensacion de que el bolo
alimenticio se pega a la garganta o al es6fagonesig€ue evitarlos porque representan
un riesgo.

En momentos de extrema debilidad puedes tenergmmatsl para tragar la medicacion, e
incluso para tragar la propia saliva. También puederrir que alimentos sdlidos,
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liquidos o saliva entren por el conducto aéreoegdupasen a los pulmones, causando
tos, neumonia por “aspiracion” o infecciones redpiias cronicas recidivantes. Si
tienes problemas para masticar y tragar que difinutu alimentacion, informa a tu
neurélogo para que pueda considerar modificaciene tratamiento que mejoren tu
fuerza muscular y solucionen el problema. Si tegakocon frecuencia, o tienes
problemas para tragar tu medicacion o saliva, llarhamédico inmediatamente.

La debilidad de la musculatura orofaringea pueds/qwar que alimentos solidos

parcialmente masticados obstruyan la via aéreaeylap liqguidos pueden salir por la
nariz. Si el conducto aéreo queda bloqueado parozo de comida y no se desaloja al
toser, podria provocar un cuadro de asfixia. Pta emz6n, es aconsejable que los
familiares hagan un curso de primeros auxilios, iqakiya instrucciones sobre como y
cuando realizar la maniobra de Heimlich. La mardotbe Heimlich so6lo se realizara

cuando se haya confirmado que el paciente tierfeagmento de alimento alojado en la
zona glotica y que, ademas de la dificultad resmii® no puede hablar. Unicamente
tras la confirmacion de que el paciente no puetdahaealizaremos un movimiento de
compresion brusca en la boca del estbmago queantilo el vaciado rapido del aire

alojado en la cupula gastrica, impulsa y eliminalatruccion respiratoria.

Para masticar y tragar con mas facilidad

Cuando tengas problemas para comer y beber, recqgaedmodificando la consistencia
de los alimentos podrés alimentarte mas facilmgntentener una correcta nutricion.
Preparalos para que queden blandos y tiernos pdejuesultaran mas faciles de
masticar y tragar. Pica, tritura o haz puré coraloeentos. Humedece aquellos que son
mas secos. Mientras comas, toma sorbos de liquadm facilitar la deglucion, y asi
evitards que alimentos solidos se peguen a la gi@gBn ocasiones, es mas facil la
deglucidon de alimentos espesos que los muy liquifibss preciso, utiliza espesantes
comerciales que se afladen a los alimentos liguidos darles una consistencia mas
adecuada. Si tienes problemas en la degluciona éast mezclas no homogéneas de
liquido y sélido, como las sopas de pasta y lecmecereales.

Es muy importante que mantengas una postura cardecante las comidas. No comas
en la cama; siéntate recto en una silla inclindiggzamente tu cabeza hacia adelante.
No hables y comas al mismo tiempo, y evita distoaas. Si contindas teniendo
problemas con la comida durante un tiempo prolongatunicalo a tu médico.

Miastenia y diarrea

En ocasiones, los anticolinérgicos como el MestinanProstigmina o el Mytelase
pueden causar retortijones y diarrea. Si tienasadiacomunicalo a tu médico para ver
si la dosis de medicacion que estas tomando tiexeesgr reducida, o afadir otro
medicamento para controlarla; no tomes ningun mduantidiarreico sin
consultarselo. Si persiste, evita tomar alimentos @ agravan, entre ellos los que
tienen un gran contenido en grasas, los picantesup condimentados, asi como
productos lacteos (a excepcion del yogur, que esflo@so en los procesos diarreicos).
Evita, también, el consumo de alimentos con fibwen@. verduras crudas, salvado,
frutos secos, cereales enteros y palomitas de mhizafé, té y chocolate aceleran la
motilidad intestinal y empeoran la diarrea.
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La diarrea, en caso de ser importante, puede paovoga pérdida de liquidos vy

minerales. Toma alimentos ricos en minerales compogasio y el sodio (caldos

vegetales, platanos...), e incluye en tu dieta altosenomo el arroz blanco, manzana
hervida, platanos muy maduros y pollo y pescaddass® a la plancha. Las sopas
ligeras con cebada, arroz blanco o verduras, stitivas y recomendables en caso de
que tengas diarrea.

Dieta para los pacientes que toman prednisona

Cuando se siguen tratamientos con esteroides cammrednisona durante mucho
tiempo, estos pueden causar desmineralizacion wetoh Si tomas prednisona, es
importante que incluyas en tu dieta diaria canedaatdecuadas de calcio y vitamina D.
Las recomendaciones diarias son, normalmente, 0@ 1iiy. de calcio y de 400 a 600
I.U. de vitamina D (Calcium Sandoz Fortélp Los productos lacteos ricos en calcio
como las verduras de hoja verde cocida, las juségss, las sardinas en lata o el
salmon, los zumos enriquecidos y los cerealesyesmmmendables.

El uso de esteroides también puede causar retedeidiquidos, asi que es importante
gue reduzcas el sodio y aumentes el potasio deeta. Suprime totalmente la sal;
utiliza otras especias para condimentar tus aliosemt cocina con sustitutivos de la sal.
Evita especialmente las carnes ahumadas y culadasppas y verduras enlatadas, los
productos en vinagre o salmuera, las comidas bkgeedadas, asi como cualquier
producto alimenticio que contenga sal o sodio coom® de sus principales
componentes.

Signos de alarma cuando tienes problemas de la degidn

- Tos repetitiva y asfixia cuando comes o bebes.

- Pérdida de peso.

- Infecciones respiratorias recidivantes.

Si sufres alguno de ellos, llama a tu médico, rmetwrdlogo o acude a urgencias.

Indicaciones para mantener una buena nutricion

1 — Puesto que la masticacion y la deglucion dealomsentos producen pérdida de
fuerza muscular y fatiga temprana, es recomendpl@deomas poco y a menudo.

2 - Cuando las cantidades de alimento son pequefiascesario que las comidas sean
muy nutritivas:

- No consumas productos dietéticas adelgazantes.

- Afade azlcar a los postres y cereales (si negisabrepeso).
- Afade queso rallado a las verduras, patatasg,petst

- Un zumo de fruta al dia te suministrara sufi@evitamina C.

3 — La leche es una buena base para “tentempiésfmydas. Se puede hacer leche de

“doble energia” mezclando leche en polvo con leshtera, en lugar de disolverla en
agua. También se puede afadir leche a cereales, sgisas, batidos y postres.
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Asegurate de que bebes, por lo menos, un litredionde liquido al dia.

Consejos para dietas liquidas y suplementos dietétis

Para los pacientes con déficit energético, protgisitaminico existen complementos
alimenticios disponibles en las farmacias que ldrfo ser recomendados por su
médico. Algunos ejemplos son: Ensure PluMeritenél], Aminoveinté], Marlidar,
Nutrodripll, Precitene Hiperprotéi€o El Maxijulll aumenta el valor energético de la
comida y se puede afadir a una gran variedad deemtibs como: zumo de frutas,
batidos de leche, natillas, puré de patatas, sepas,

PREVENCION DE ACCIDENTES DOMESTICOS

Guia util para pacientes y familiares

Se lesiona mas gente en casa que en ningun otn luay seguridad en el hogar es una
preocupacion para algunas personas con miastemsapadcientes que tienen dificultad

para andar, vision doble, o debilidad generalizameiren un gran riesgo de sufrir

accidentes domeésticos, en particular caidas faguiPuedes minimizar tus riesgos
tomando algunas precauciones légicas.

Cosas gue hay gue hacer si te lesionas

Pide ayuda inmediatamente. Ten varios terminaldsld®no en tu vivienda, anota los

nameros de emergencia en cada uno de ellos yrtema tu teléfono mavil.

En caso de que te lesiones, consulta con tu m@dic que te dé la aprobacion sobre
los tratamientos antibiéticos, antiinflamatoriog.etecomendados por el servicio de
urgencias que te haya atendido.

Recomendaciones generales

- Si tu paso es inseguro, utiliza un bastén: disimés el riesgo de sufrir caidas. No te
agarres a las paredes o a los muebles buscando. apoy

- Usa siempre calzado de tacon bajo, comodo, ausla 80 sea resbaladiza.

- Mantén los pasillos de tu vivienda despejados.

- Repara cualquier agujero o irregularidad delsygdsillos o escaleras.

- Ten cuidado con los liquidos resbaladizos vestialcsuelo accidentalmente.

- Evita correr al cruzar la calle, para contestaeléfono o al timbre de la puerta.

- No enceres el suelo de tu vivienda.

- Asegurate de que las alfombras estén lisas. Ngate alfombras sin fijar en tu

vivienda; o incluso mejor, retiralas temporalmehtsta que tu movilidad se haya
recuperado por completo.
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- Instala fuertes barandillas en ambos lados dsdalera.

- Tomate tiempo para recuperar el equilibrio cuateltevantes de una silla o de la
cama.

- Para mantener el equilibrio cuando recoges abjgéb suelo, agachate flexionando las
rodillas en lugar de inclinarte hacia adelante.

- Utiliza sillas que tengan brazos suficientemdoegtes para poder ayudarte cuando te
levantes y sientes.

- Instala una buena iluminacion en toda la casa.
- Usa un brazalete o colgante de identificacioniozed
- En el dormitorio, coloca tu cama cerca del intptor de la luz y de un teléfono.

- Mantén encendido un punto de luz durante la nagleilumine el camino entre tu
cama y el bafio.

- El calor debilita; por lo tanto, limita el tiempgue estds en la ducha o bafio. Que
alguien te ayude y controle si lo necesitas.

- Pon franjas antideslizantes en la bafera o dadha.

- Instala agarraderos en la pared o laterales blafiara o ducha.

- Utiliza una silla de ducha si no te sientes segur

- Instala un asiento de aseo elevado si tienesuttdid para levantarte y sentarte.

- Cuando tengas debilidad en los brazos, deslzadadpientes de comida en lugar de
levantarlos.

- Pon la comida en recipientes pequefios; son mdss@e levantar y manejar.
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TRATAMIENTO MEDICO DE LA MIASTENIA

Tratamientos con anticolinesterasicos: Mestinoh Prostigming7 y Mytelasée.
Tratamientos con corticoides: Prednisona.
Otros inmunosupresores: Azatioprina, Ciclofosfamidaiclosporina, Tacrolimus y
Micofenolato mofetilo.
Cambios plasmaticos o plasmaféresis
Inmunoglobulina intravenosa
Consejos practicos

Actualmente, se dispone de mudltiples tratamientos pratar al paciente miasténico:

anticolinesterasicos, inmunosupresores y cirugiacéi, aunque no existe consenso
sobre cual de ellos es el de eleccion. Son mudsosdpecialistas que consideran que la
miastenia precisa un tratamiento global, utilizamshodeterminados momentos de la
evolucion de la enfermedad, solos 0 en combinaci#a uno de los medicamentos del
arsenal terapéutico disponible. Exceptuando loscaimesterasicos, todos ellos se

utilizan para reducir los titulos de anticuerpegrdaderos responsables de la
enfermedad. Para tratar las crisis miasténicas péviodos de descompensacion de la
enfermedad, asi como para preparar al paciente lpacaugia, disponemos de dos

técnicas altamente eficaces: la plasmaféresis ynfaunoglobulinas intravenosas.

Los tratamientos, si son bien tolerados, se saggirainterrupcion durante varios afos
y, con frecuencia, permiten al paciente normalgarvida laboral, social y familiar.
Ninguno de ellos va dirigido a eliminar el fact@usal que desencadena la enfermedad
pero, utilizados solos 0 en combinacion, son pairderramientas para tratar sus
sintomas y, en muchos casos, inducir a la reméampleta.

Una vez establecido el diagndstico de miasteniatotal médico como el paciente
deberan ir tomando multiples decisiones respectmatmiento, ya que la mayoria de
ellos presentan efectos adversos de mayor o merpmriancia. El equilibrio entre el
riesgo y el beneficio debe ser valorado individuaite en cada paciente. No hay un
tratamiento ideal para tratar la miastenia que selectivo, carente de efectos
secundarios y de bajo coste econdmico, por lo @yedue individualizar la terapia
teniendo en cuenta factores como la gravedad dmfiermedad y los antecedentes
patolégicos del enfermo. La combinacion y duraaénos mdultiples farmacos de que
disponemos en la actualidad para tratar la miastescen de la terapia mas un arte que
una simple agenda.
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TRATAMIENTO CON ANTICOLINESTARASICOS

Mestinon[d

El Mestinori] (piridostigmina) es un inhibidor de la acetilcel#terasa, enzima presente
en la unidbn neuromuscular, responsable de la fragro®n e inutilizacion de la
acetilcolina unida al receptor, que sera de nu@vetizada en la terminacion nerviosa
para su posterior utilizacion. ElI Mestinon tiene tiempo de accion de entre 3 y 6
horas, tardando una media hora en iniciar su eftartpéutico tras su ingesta, y
obteniendo su maximo efecto a las 2 horas. El pteieo deberd nunca modificar las
dosis de medicacién prescritas por su médico, ya lgusobredosis es la causa
desencadenante de la crisis colinérgica.

Informacion importante sobre la toma de Mestinon

Es importante que tomes la dosis de Mestinon @ia éxacta prescrita por tu meédico.
Si olvidas tomar una dosis a la hora prescrita,edeb tomar la dosis perdida
inmediatamente, y continuar tomando las siguiemisteniendo los intervalos horarios
programados.

Consideraciones especiales cuando se toma Mestinon

- Procura estar atento a posibles reacciones adrers

- Sigue cuidadosamente el horario de dosis prescrit

- Para ayudar a tu médico a ajustar la dosis qeesitas, observa la mejoria o deterioro
de tu fuerza muscular después de cada toma, y anmapuesta; pon especial atencion
al efecto obtenido a las dos horas de la ingestiaeaco, asi como antes del inicio de
la nueva toma.

- La determinacion de la dosis 6ptima de Mestinoede ser dificil porque los sintomas
de sobredosis y de dosis insuficiente pueden sgrsimilares.

- El Mestinon no hace el mismo efecto en todosrdsculos de nuestro cuerpo. No es
infrecuente que la medicacién anticolinesterasioalyzca al mismo tiempo remision
total de los sintomas en un muasculo, efecto ingufie en otro y sobredosificacion en
otro.

- La diplopia es dificil de eliminar con el Mestmo

- Si durante el tratamiento con Mestinon presedificultades en la respiracion o en la
deglucidén, busca atencion meédica inmediatamente.

- Repdn pronto las recetas por si hay dificultadleti@ner provision de Mestinon.
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- Guarda el Mestinon en un lugar seco, nunca enato de bafio o en el frigorifico.

- Cuando viajes, lleva siempre encima tus medicémsgi@n un bolso de mano), nunca
los factures con tu equipaje. Asimismo, lleva leeta médica y el informe clinico de tu
diagndstico y tratamiento junto con tu documentacide esta forma evitaras que la
medicacion sea confundida con drogas prohibidangas problemas en el transito de
aduanas.

Posibles reacciones adversas del Mestinon

Los efectos adversos que se presentan con masii@auwurante el tratamiento con
anticolinesterasicos son:

- Trastorno gastrointestinal, pirosis, anorexiaiseas y vomitos.

- Retortijones abdominales y diarrea.

- Aumento de saliva, lagrimas, visién borrosa.

- Aumento de secreciones bronquiales, disnea, edelmonar.

- Aumento de sudor.

- Calambres musculares.

- Contracturas musculares.

- Debilidad muscular.

- Miccion frecuente.

- Dolor de cabeza, irritabilidad, vértigo, ansiegagbpor.

Cualquier reaccion adversa que observes deberac@eunicada a tu médico
inmediatamente. Muchos de los efectos adversos Mkdtinon son debidos a
sobredosis, y pueden aliviarse con la reduccidia desis. Si la disminucién de la dosis
no soluciona el problema, tu médico puede afiadir miedicacion (atropina, codeina,
etc.) para ayudar a controlar dichas reacciones.

La persona afectada de miastenia aprende a rdguasis de medicacion, junto con su
médico, sin sobrepasar su umbral de tolerancifmeion de sus necesidades y de su
estilo de vida. Mas alla de cierta dosis la fueraescular en lugar de mejorar corre el
riesgo de agravarse, y se manifiesta con aparid®rfasciculaciones musculares,

debilidad, movilidad intestinal aumentada, diarremsmento de secrecién bronquial,
calambres y, a veces, incluso con insuficiencipiraria aguda (crisis colinérgica).

24



Neostigmina (Prostigminél)

La neostigmina (Prostigming, ya sea administrada por via oral (comprimidosl8e
mg.), endovenosa, intramuscular o subcutanea (ayles de 0.5 mg.), es un potente
anticolinesterasico utilizado desde 1935. La ngosha inicia su efecto de forma
rapida, y tiene un tiempo de duracién corto (ncesiop a dos horas). Desgraciadamente
su efecto beneficioso queda empafado ante el elevamiero de efectos indeseables.
La neostigmina es un anticolinesterasico muy dlifieidosificar; el limite entre la dosis
Optima y la sobredosis esta muy proximo, por lo spidesencadenan crisis colinérgicas
con gran facilidad. Dado el elevado numero de efececundarios que presenta,
después de la aparicion del Mestinon su uso fuadaiedo de forma progresiva. En
algunos casos se utilizaba junto con el Mestinaa petenciar su accion de forma
puntual y mejorar la masticacion y la deglucioneatgermo.

Ambenomiun (Mytelasdl)

El ambenomiun (Mytelagé), disponible en algunos paises en forma de conmbwsrde
7,5 mg., fue creado para obtener un maximo efectpéutico en las formas oculares
de miastenia que responden mal al Mestinon, objajive no se consiguié de forma
general en todos los pacientes y lo hizo caer susibe

Conclusiones acerca de los anticolinesterasicos

La equivalencia aproximada de las distintas medioas en relacion al efecto obtenido
sobre la fuerza muscular es de: 15mg. de Prostgnomal igual a 0,25mg. de
Prostigmine endovenosa, igual a 0,50mg. de Prostegpor via intramuscular, igual a
60mg. de Mestinon oral o 2mg. de Mestinon intramalacy a 7,5mg. de Mytelase oral.

Los anticolinesterasicos son medicamentos relatvden seguros, pero deben
administrarse con precaucion en pacientes cardispasmaticos y en aquellos con
defecto de la conduccion cardiaca, puesto que puadeavar dichas patologias. El
principal problema de los anticolinesterasicos as sbbredosis, ya que puede
desencadenar la temida crisis colinérgica que alalgngreso hospitalario urgente del
paciente. Los efectos adversos de los anticolireest®s (sudores, motilidad intestinal
exaltada, diarreas, etc.) pueden paliarse con térosacos como: atropina, bellafolina,
codeina, hidroclorato difenoxilato y glicopirrolatgue el especialista asociara al
tratamiento, si es necesario.

Después de estudios experimentales realizados etimndo anticolinesterasicos a
animales de laboratorio sanos durante un mes, veeneid que producian una
destruccidon de la placa neuromuscular parecidas dekones que se observan en la
union neuromuscular del paciente miasténico. Eestadios nos explican la mayor
atrofia de las vellosidades de la union neuromasadél paciente miasténico tratado
con anticolinesterasicos durante largo tiempocasio la pérdida de eficacia de dicha
medicacion en tratamientos crénicos. Por lo tapgse a que los anticolinesterasicos
benefician a muchos pacientes, presentan tambidcaiveniente de que su efecto es
incompleto, la sobredosis empeora el cuadro cligippede desencadenar una crisis,
tienen un efecto agotamiento y no inducen a remigdinque pueden ser muy Uutiles al
principio del tratamiento del paciente miasténipaya un tratamiento prolongado
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pueden favorecer la lesién de la unién neuromuscplar lo que es preferible su
sustitucion por algun otro farmaco del arsenapéutico de que disponemos.

En la actualidad, el conocimiento de los efectoseembs, el peligro de crisis de
sobredosis y el efecto nocivo de los anticolin@stieos sobre la placa neuromuscular en
tratamientos prolongados, han inducido a muchocgdstas a no utilizar estos
medicamentos con la profusién de antes.
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TRATAMIENTO CON CORTICOIDES

Los corticoides, asi como otros inmunosupresogana disminuyendo la actividad del
sistema inmunitario. Suelen utilizarse cuando lasteinia no mejora totalmente a pesar
de los medicamentos anticolinesterasicos. Sonntiateos cuyo beneficio se logra a
largo plazo, por lo que deberan ser administragosa@nera continuada para obtener y
conservar su eficacia.

Los corticoides son medicamentos que hay que asir@nicon precaucion puesto que
conllevan, en algunos casos, efectos indeseabiesluso potencialmente graves. Se
deben dar con discernimiento y bajo vigilancia ro@digurosa. En ocasiones, al inicio
del tratamiento con prednisona aparece un primgoge de empeoramiento de la
clinica miasténica, por lo que es recomendabléaingl tratamiento estando ingresado
en un centro hospitalario. Un régimen alimentidocado permite limitar muchos de
sus efectos secundarios.

Los corticoesteroides (que incluyen prednisona) retativamente baratos y tienden a
actuar a medio plazo, produciendo una notable maegn pocas semanas 0 meses. A
pesar de sus efectos secundarios, se pueden empliamayoria de enfermos, aunque
no hay que olvidar que en pacientes hipertensahéticos, con cataratas o con
problemas psiquiatricos, la prednisona puede erapdarenfermedad de base. Altas
dosis de corticoides pueden producir una mejotia gue, posteriormente, una vez
lograda, podran ir reduciéndose gradualmente halstaner una dosis minima de
mantenimiento. Se ha observado que la prednisoedepger Util incluso administrada a
dias alternos; de esta forma se puede reducir saggmia. No se debe iniciar el
descenso de la dosis de corticoides hasta que Imayseobtenido la desaparicién de los
sintomas miasténicos. La dosis minima de mantentmies variable en cada paciente.
Si reaparecen los sintomas miasténicos con la cgnude la dosis de corticoides, el
enfermo se vera obligado a aumentarla de nuevarneetdo a la dosis que lo mantenia
asintomatico.

Dada la alta yatrogenia de la prednisona utilizadargo plazo, con la finalidad de
poder reducir su dosis terapéutica se han intrdduen el tratamiento de la miastenia
otros medicamentos inmunosupresores como: la arai@) la ciclofosfamida, la
ciclosporina, el tacrolimus y el micofenolato matet Los médicos han utilizado
durante mucho tiempo estos medicamentos en conidmpara potenciar su beneficio
y minimizar sus efectos secundarios.

¢/ Qué es la prednisona y como funciona?

La prednisona es una hormona sintética, parecidsoriisol que segregan nuestras
suprarrenales, pero muchisimo mas potente. La ig@tnse utiliza para tratar muchas
otras enfermedades, ademas de los procesos aut@amu

El sistema inmune te protege contra las bacteriasrus extrafios. Frente algunas
enfermedades, el sistema inmune produce anticuerpose unen al agente causal y lo
inactivan para una posterior eliminacion. Sin embaren ocasiones, y por causa
desconocida, el sistema inmunitario se equivocamienza a producir anticuerpos
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contra nuestro propio organismo originando unarerddad. Nos referimos a estas
enfermedades como “enfermedades autoinmunes”. &e, @ prednisona actia como
un inmunosupresor y reduce la produccion de anpose en general.
Desgraciadamente, esta reduccion de la inmunidadeptavorecer la adquisicion de
infecciones oportunistas.

¢.Cuales son los posibles efectos adversos de ladAisona?

Los efectos secundarios 0 adversos de la prednismise dan en todos los pacientes vy,
por lo general, estan directamente relacionadodacdosis y duracion del tratamiento.
Si aparecen, deberan ser controlados por tu médisamas frecuentes son:

- Insomnio y cambios de humortLa prednisona produce insomnio. Para reducir las
posibilidades de padecer trastornos del suefi@ceenienda tomar la medicacion por la
mafana, y en dosis Unica. La prednisona tambiédeproducir euforia o depresion.
En caso de que el enfermo padezca de antemanosdepr@ alteracion psiquica,
larvada o0 manifiesta, la prednisona puede produtiempeoramiento de sus sintomas
psiquiatricos. Si aparece ansiedad o depresion,gbhayrecordar que en la miastenia
estan contraindicados los ansioliticos derivadotagidenzodiazepinas, los sedantes y
los hipnaticos barbitdricos. Para tratar la ansiegida depresion son muy Uutiles, y sin
efectos adversos en el miasténico, los inhibidgedsctivos de la recaptacién de la
serotonina (citalopram, escitalopram, fluoxetiragralina, venlafaxina, etc).

- Aumento del apetito e incremento de peda@ prednisona aumenta el apetito. Si
comes cada vez que tengas hambre, estards contentiouamente. Por tanto, sigue
un programa de comidas razonable, e intenta seipliido. Si hace falta, sigue una
dieta para mantener tu peso. Si debido a tu artsienl@mes constantemente, pide a tu
médico el tratamiento oportuno.

- Susceptibilidad a las infeccione&a prednisona disminuye nuestras defensas frente a
la infeccidn. Si te es posible, evita el contaadn personas que padezcan enfermedades
infecciosas. Comunica a tu meédico si desarrollgsos de infeccion persistentes.

- Trastornos del estbmagola prednisona puede causar irritacion gastrointgst
(gastritis, ardor o Ulcera). Ingiere la prednisoaa las comidas o con un vaso de leche,
no la tomes con el estbmago vacio. Es recomendadieiar un antiacido a la
prednisona durante todo el tratamiento.

- Retencién de liguidosiLa prednisona puede causar retencion de liquidasy

aumento de tu volumen corporal. Este aumento dédbiges secundario a la retencion
de sodio. Una dieta restringida en sal y rica etagio puede evitarlo. Tu médico
controlara este proceso.

- Hipertension: La prednisonguede producir un aumento de la presion arterial qu
debera ser vigilada y, en caso de aparecer hiédtertratada por tu médico.

- Cambios en la piellLa prednisona puede producir cambios en tu pielé agaumento

del vello, equimosis cutanea a minimos traumasgeten la cicatrizacion de heridas,
etc. La reduccion de la dosis de medicacion suejenar estos efectos adversos.

28



- Cambio de apariencia fisica&Estos cambios pueden incluir: hinchazoén de la @@@na
de luna), de la parte posterior del cuello (lomohdéalo), edema en los tobillos,
adelgazamiento de la piel o aparicion de estriieas.

- Osteoporosis:La prednisona puede producir pérdida de calcio aemésa 6sea,
secundaria al aumento de la eliminacion de cafaMmreciendo el riesgo de fracturas
espontaneas o con minimos traumas. Las fractudasfnecuentes son las de cadera vy,
en especial, los aplastamientos vertebrales. Esiwey generalmente, después de tomar
prednisona durante largos periodos de tiempo. @emienda aumentar la cantidad de
alimentos ricos en calcio, y tomar un suplementoaleio y vitamina D; de esta manera
se evitaran fracturas patoldgicas.

- Cataratas y empeoramiento del glaucom&e pueden desarrollar cataratas o
glaucoma con el uso prolongado de prednisona. patafogias pueden ser controladas
y tratadas con periddicas revisiones oftalmologicas

- Alteraciones en el crecimiento del peloLa prednisona puede causar un
oscurecimiento del pelo, y/o aumento del crecinoiatd vello corporal (hipertricosis).
Dichas alteraciones desaparecen cuando se dismiaugesis o se interrumpe el
tratamiento.

- Hiperglucemia o diabetes{azucar elevado en la sangre). La prednisona puede
aumentar la cantidad de azucar en la sangre. Medaralisis periddicos tu médico
puede controlar la intolerancia a la glucosa, diddetes secundaria al tratamiento. En
ocasiones, sélo con modificaciones en la dietaaatinia y control del peso se puede
normalizar esta elevacion de la glucosa en saegretras, es preciso la asociacion de
antidiabéticos orales y, en un reducido numero dgog puede ser necesaria la
administracion de insulina subcutanea.

Precaucion durante el tratamiento con prednisona

Si se reduce la dosis de prednisona demasiadootapiske interrumpe de forma brusca
el tratamiento, puede aparecer insuficiencia svgmal aguda, efecto adverso grave,
con aparicion de sintomas como: fatiga extremasesuvomito, dolor abdominal o

lumbar, fiebre, hipotension, y finalmente, colapblm. modifigues nunca la dosis de
prednisona, ni interrumpas el tratamiento sin eseatimiento de tu médico.

Una reduccion demasiado rapida de la dosis de is@mthn puede ir seguida de una
recidiva de la clinica miasténica, que nos obligagumentar de nuevo la cantidad de
medicacion. Cada disminuciéon de la dosis de predaisiebe ser observada de forma
cuidadosa. Si no aparecen sintomas miasténicoo doss semanas después de la
reduccion, es posible reducirla de nuevo.

Si planeas hacer un viaje, lleva siempre un supiéomextra de medicacion.

¢ Cuanto tiempo duraran los efectos adversos?

Si se desarrollan efectos secundarios adversass pstsistiran, generalmente, durante
todo el tratamiento. A medidgue la dosis disminuya, disminuiran los efectoseeashs.
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Algunos de estos efectos adversos, no obstantdepygerdurar incluso después de la
supresion del tratamiento, durante afos.

¢ Se deben tener en cuenta consideraciones dietésiespeciales?

Los pacientes bajo tratamiento con prednisona éebeeguir un programa de comidas
bien equilibrado, hacer una dieta baja en sal,cluimen ella alimentos ricos en
proteinas y bajos en hidratos de carbono.

¢, Oué deberia hacer si olvido tomar una dosis de girisona?

La prednisona como tratamiento de la miastenicos&tcomo dosis Unica y por la
mafiana. Deberias intentar no olvidar ninguna dd$ts.obstante, si alguna vez te
ocurre, sigue estas normas:

- Si te olvidas de tomar tu dosis de prednisona feeacuerdas mas tarde el mismo dia,
toma la dosis perdida inmediatamente.

- Si te olvidaste de tomar tu dosis de ayer, ndigues la de hoy. Generalmente, para
gue se desencadene la crisis de insuficiencia isaped aguda se precisan varios dias
de olvido de la medicacion.

- Si estas en un programa de dias alternativosiglagite la dosis de ayer, toma hoy la
dosis de ayer y mafiana reanuda el programa deltéasos.

- El tratamiento con prednisona tarda un tiempa@menzar a evidenciar su efecto
beneficioso; asimismo, también es preciso un perilzdgo de tiempo desde su
interrupcidn para que aparezcan de nuevo sintonasénicos (generalmente entre 15
y 30 dias desde la supresiéon del tratamiento).\N&fla de una dosis, por tanto, no
deberia favorecer la aparicion de sintomatologgsténica.

¢.Es importante comunicar a otros profesionales dalsalud gue estoy tomando
prednisona?

Sin duda, es muy importante que informes a cualguélico, incluido tu dentista, que
estas tomando prednisona. Tu familia o amigos ogitambién deberian saber que
estas tomando prednisona para poder notificarlmédico en caso de urgencia. Es
conveniente que lleves una tarjeta de identificacon el nombre y el nimero de
teléfono del médico que controla tu miastenia, nd#o conste que estas tomando
prednisona o cualquier otra medicacién. Esta indmitm es sumamente valiosa en caso
de accidente o de visita urgente.

¢, Como se determina la dosis de prednisona?

En la miastenia la prednisona actua, generalmardesis altas. Las pautas terapéuticas
se determinan de forma totalmente individual, seégUpeso corporal y también segun
la respuesta terapéutica de tu organismo. La gaalvel@ tu afectacion muscular, el
control de tus sintomas y el desarrollo de efeddsersos seran tomados en
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consideracion por tu médico para determinar lasddsi prednisona que precisas en
cada momento de la evolucién de tu enfermedad. dasianes, una vez obtenido el

maximo efecto terapéutico, las dosis de prednisiaréa pueden ser cambiadas a dosis
a dias alternos, con similar eficacia y menos efeatlversos.

Ademas, de la prednisona (Prednison®acortiril), se han utilizado otros corticoides
en el tratamiento de la miastenia como por ejemplednisolona (Dacortin H,
Estilsondal), deflazacort (Dezacbr, Zamenél), metilprednisolona (Urbasal),
betametasona (Celestamhey dexametasona (FortecoffinDelamoiil).
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TRATAMIENTO CON OTROS INMUNOSUPRESORES

Los inmunosupresores son substancias que interfiere la cadena inmunitaria

actuando, en uno u otro nivel, para reducir o suiptiia produccién de anticuerpos. No
todos los inmunosupresores actuan al mismo nivel ladecadena inmunitaria.

Desgraciadamente, todos los inmunosupresores masten el mercado actualmente
tienen una accion generalizada y disminuyen nuestedensas frente a infecciones
oportunistas. Por esta razon, durante tratamiemosnmunosupresores las infecciones
pueden ser mas importantes y su clinica menos imstaif pudiendo, ademas,
enmascarar la sintomatologia caracteristica de nf@cdion. Los tratamientos

inmunosupresores deberan estar estrechamente ladogopor equipos médicos
familiarizados con su utilizacion, efectos y yaeni@. Algunos de ellos, ademas,
favorecen potencialmente la produccion de tumores, especial de tipo

linfoproliferativo, o tumores cutaneos, por lo gaenbién se debera llevar un control
riguroso en esta linea. Los inmunosupresores sodicamentos potencialmente
peligrosos, pero su alta eficacia les conviertamnas de gran utilidad para tratar las
enfermedades autoinmunes.

Para tratar la miastenia se utilizé, en primer fulgaazatioprina (Imurél), encaminada

a potenciar el efecto de la prednisona, y utilizadmbién, con la finalidad de poder
reducir la dosis de corticoides y evitar sus efeserundarios. Su poca potencia pronto
la releg0, tanto en los transplantes de 6érganoscamel tratamiento de la miastenia,
dando paso a nuevas drogas como la ciclofosfant@dadxall) y la ciclosporina
(Sandimun neoral) que, pese a presentar un mayor efecto inmuncsupsestaban
sujetas a un importante efecto yatrico.

En la dltima década han aparecido nuevos inmunesaps mas potentes y con menos
efectos secundarios como el tacrolimus (Pragaly el micofenolato mofetilo
(Cellceptl). Debido a su alto efecto inmunosupresor y minimi@stos secundarios,
estos farmacos se utilizan para el tratamientdadeniastenia cada vez con mayor
frecuencia, permitiendo incluso retirar la predns y evitar, de este modo, su alta
yatrogenia.

Mientras tomes inmunosupresores Yy tengas tu inmadriegtnada no deberias vacunarte
(que, ademds, estdn contraindicadas en la midstgpéao si tomar especiales

precauciones para evitar el desarrollo de infe@sorsi tienes fiebre, escalofrios o
sintomas de infeccidn, deberias contactar con ticménmediatamente. Asimismo,

antes de someterte a cualquier cirugia deberiasirgoar al cirujano o dentista que

estas tomando inmunosupresores para que tome thdas@portunas.
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TRATAMIENTO CON AZATIOPRINA

¢/ Oué es la azatioprina?

El paciente miasténico presenta un desorden enesanismo autoinmune que tiene
como resultado la produccién de anticuerpos an@sraintra sus propios receptores de
acetilcolina, por lo que seguir un tratamiento quisminuye dicha produccion le
beneficiara. En la miastenia gravis se utilizan pmfusion medicamentos que inhiben
el sistema inmunitario. La azatioprina es una naiin inmunosupresora que
disminuye la respuesta del sistema inmunologicoudstro organismo.

La azatioprina esta disponible en formulacion geaéo registrada bajo el nombre de
Imurel 50mg.

¢ Como funciona la azatioprina?

En circunstancias normales el sistema inmune peoduticuerpos que protegen al
cuerpo contra infecciones causadas por bacteriass y hongos invasores. En la

miastenia, el sistema inmune produce anticuerpamnales contra sus propios

receptores de acetilcolina (AChR). Estos anticuerd@hR destruyen y bloquean

ciertas zonas de los receptores necesarios paankmision neuromuscular, alterando
la fuerza muscular y produciendo fatiga anormallalenusculatura esquelética. La

azatioprina inhibe el sistema inmunitario, y redlecgroduccion de anticuerpos contra
los receptores de la acetilcolina. La disminuciéredtos anticuerpos permite al receptor
regenerarse y funcionar con normalidad, traducigedm la recuperacion de la fuerza
del musculo.

La azatioprina es un inmunosupresor débil y déaanuy lenta, por lo que su efecto
beneficioso no aparecera hasta después de un @eléodntre 6 y 12 meses del inicio
del tratamiento. Si la azatioprina actla, el pdeieiectado de miastenia deberia notar
una mejoria gradual de su fuerza muscular y umaidigion de la intensidad de sus
sintomas. Esta mejoria puede favorecer la disndnuale las dosis de otros
medicamentos (como la prednisona) que esté tomanrgontamente.

Consideraciones especiales mientras se esta tomaradatioprina.

Puesto que la azatioprina es un medicamento pateremnte productor de importantes
efectos secundarios, antes de empezar el tratamiefiteras considerar junto con tu
meédico sus riesgos y beneficios. Tu médico tenderealizarte un examen fisico y
reunir tu historial médico completo, reconocien@siples enfermedades cronicas que
puedan empeorar con el uso de este inmunosupresiatismo, también debera estar
informado acerca de cualquier medicacion que hagtslo tomando con anterioridad
como: antiuricémicos, hipotensores (en especial lobibidores IECA) vy
anticoagulantes orales dicumarinicos, puesto guoes gsueden interaccionar con la
azatioprina. También deberas informarle sobre adtates de reacciones alérgicas a
otros medicamentos, o de alguna enfermedad hepdtipancreatica que podrian
agravarse con la azatioprina. Antes de comenzaimiento es importante que el
estudio descarte la presencia de alguna infeccgirdaa o cronica producida por
bacterias, virus u hongos. La azatioprina puedsasasupresion de la médula ésea,
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bloqueando la funcién hematopoyética (anemia, leecia, plagquetopenia), asi como
elevacion de las enzimas hepaticas por hepatotlaxiciPor tanto, tu médico realizara
regularmente andlisis de sangre para controlar icambignificativos en estos
parametros. Tu médico debera estar preparado phedidestas u otras complicaciones
posibles, como la poco frecuente posibilidad deieida de tumores malignos.

Pacientes de ambos sexos que planeen un embartaedadehablarlo con el médico
que trata su enfermedad. A menos que médico yem@acdeterminen que los beneficios
son superiores a los riesgos, una mujer no detmemia azatioprina durante el embarazo
para evitar su potencial efecto inductor de maléwiones en el feto. Se deberia evitar
la lactancia al recién nacido mientras se est@nolm azatioprina.

¢, CoOmo se toma la azatioprina?

Es importante que tomes la azatioprina exactanen® prescriba tu médico. Nunca
aumentes o disminuyas tu dosis ni interrumpasaghrriento sin consultarlo con el
facultativo que controla tu miastenia. En la magaie los casos, los pacientes con
miastenia pueden tomar esta medicacion indefinidéenga que es un tratamiento bien
tolerado a largo plazo. La mejoria es lenta y grhdaudiendo pasar varios meses antes
de que un paciente empiece a notar la desapadeiéns sintomas miasténicos.

La dosificacion de la azatioprina varia entre 1@D§ mg./dia, dosis repartida en dos o
cuatro tomas. En la actualidad existen analisi®@Bpos que controlan los niveles
eficaces de medicaciéon en sangre (TPMT con valorésiores a 5 U/mL., no
administrar; con valores mas altos, aumentar léasdibes 1 a 3mg/Kg./dia). El médico
también puede controlar la dosis de forma indirecbrando el aumento de las cifras
de volumen corpuscular medio (VCM).

Si olvidas la dosis programada para una sola vdmaldeberas tomar la medicacioén lo
antes posible. Si olvidas tomar la dosis de un nidadebes doblar la dosis del dia
siguiente. Si tomas la medicacién fraccionada eravalosis al dia y olvidas una de
ellas, deberias tomar la dosis que olvidaste tantprcomo lo recuerdes. Si olvidas
tomar mas de una dosis deberias consultarlo corédico.

Para prevenir o reducir las molestias gastroimalsts que puede producir la
azatioprina, el paciente deberia hacer comidasgieguy frecuentes, comer alimentos
secos como tostadas o galletas, y evitar prodgess®s o fritos.

Mantén la azatioprina a temperatura ambiente g lég calor, luz directa 0 humedad.
Mientras estés bajo tratamiento con azatioprinaidas tomar precauciones especiales
para evitar desarrollar infecciones. Si tienesréglbscalofrios o sintomas de infeccion,
contacta con tu médico inmediatamente. Antes deemte a cualquier tipo de cirugia,
deberias comunicar a tu médico o dentista que &stdgando azatioprina.

¢.Cuales son los posibles efectos adversos de |aiapana?

Generalmente la azatioprina se tolera bien, aumgudéay que olvidar que pueden
aparecer algunos efectos adversos muy graves @aesgm pronta atencion médica.
Otras yatrogenias de menor consideracion puedapdesxer a medida que el cuerpo
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se adapta a la medicacion. Si tienes: escozor piellahinchazon de la cara, labios, o
lengua y/o dificultad para respirar, deberias dé@rtomar azatioprina y contactar
inmediatamente con tu médico. Asimismo, tambiénedab contactar con tu médico
inmediatamente si tienes: nauseas, vomitos, diafiglare o escalofrios, pérdida de
apetito, dolor abdominal, sarpullido, tos, Ulceemsla cavidad bucal o en los labios,
dolor de garganta, sangrado espontaneo por nar@ase orina 0 heces, lesiones
cutaneas raras, heces sin color, orina oscura,gpirtion amarillenta en piel y 0jos,
oscurecimiento de la piel y de las ufas, dolor mlasm de articulaciones, caida de

pelo, fatiga o alteraciones menstruales.
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TRATAMIENTO CON CICLOSPORINA.

. 0Oué es la ciclosporina?

La ciclosporina es un medicamento inmunosupresoy mpotente utilizado con
profusién en los transplantes de Organos, que &mbe prescribe en pacientes
miasténicos ante el fracaso del tratamiento codnigena. Su valor en el tratamiento de
la miastenia ha sido demostrado en ensayos cliai@zble ciego. Se comercializa en
capsulas, o en solucion oral para facilitar sufebasion.

Puede adquirirse ciclosporina con el nombre comkem® Sandimmun Neoral, en
capsulas de 25, 50 y 100mg. También se comerci@imadimmun Neoral solucién (1cc
es igual a 50mg.).

La dosis recomendable se encuentra entre 3 y 5orgkijpgramo de peso y dia,

repartidos en dos tomas. Dada su toxicidad renahgescindible su monitorizacién en
sangre. Los niveles plasmaticos 6ptimos para elepic miasténico se encuentran
alrededor de 100 ngr./mL.

¢ COmo actua la ciclosporina?

La ciclosporina reduce la respuesta autoinmunahabir las interleucinas, en especial
la IL2, una de las responsables de la transmisadnmnsaje entre las células de la
cadena inmunitaria, con lo que se disminuye layroidn de anticuerpos antireceptor
de acetilcolina responsables del bloqueo y destmoade los receptores de la unién
neuromuscular.

¢.Cuéndo inicia su efecto beneficioso?

La mayoria de pacientes comienzan a notar una ra&jersus sintomas a los dos meses
del comienzo del tratamiento aunque, en algunosscda respuesta puede demorarse
mas tiempo. El nivel maximo de beneficio se alcaee los 3 y 6 meses del inicio del
tratamiento.

¢ Como se toma la ciclosporina?

Debes tomar la ciclosporina exactamente como irdigumédico. Nunca aumentes o
disminuyas la dosis ni suspendas el tratamientea@isultarlo con él. La dosis total se
divide en dos tomas al dia, cada 12 horas y, pamairtLiir molestias gastricas y mejorar
su absorcidon intestinal, se recomienda que tomesidasporina después de las
comidas. La absorcion del medicamento mejora sictamidas son ricas en grasas.
Puedes tomar ciclosporina con leche o zumo desfryg@ro no con zumo de pomelo
(disminuye su absorcion intestinal). Si la tomasfemma de solucion, mezcla el

medicamento con una pequefa cantidad de leche o yurébelo asegurandote de que
lo tomas todo ya que, dada su especial viscosidade de la dosis puede quedar
adherida a las paredes del vaso.

La siguiente lista te ayudara tanto a ti como enédico a conocer qué medicamentos
pueden producir problemas mientras estas tomanclolésporina.
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Medicamentos que pueden dafar el riidn cuando sermbinan con ciclosporina.

*Antibioticos: gentamicina, tobramicina, vancomigijn
trimetoprim/sulfametoxazol (Septfin Soltrim, Eduprinil, Momentoll),
norfloxacino (Baccidall, Noroxinl), ciprofloxacino (Baycip/, Catex],
Rigorari], Tantl).

*Antimicoticos: amfotericina B (Fungizond, ketoconazol (Panfunga).
*Antivirales: acyclovir (Zoviraxd).

*Antiacidos: cimetidina (Tagam@), ranitdina (Zantdd).

*Antiinflamatorios no esteroideos: ibuprofeno (Advj Motrin(J, Nuprinl),
diclofenaco (Voltaren), piroxicam (Felderié), indometacina (Indocin).
*Quimioterapia: melfalan, (Melfalam, Genoxall), etoposido (Vepesid,
Eposinl).

*Hipotensores y diuréticos: captopril (CapdiBn acetazolamida (Diamay),
furosemida (Segquiil), disopiramida (Dicoryndn).

Medicamentos que pueden elevar los niveles de cgpmrina en sangre.

*Antibioticos: eritromicina.

*Antimicéticos:  ketoconazol (Fungarést Micoticunid, Panfungdl),
difluconazol (Diflucaml), itraconazol (SporanadX).

* Antiacidos: metoclopramide (Reglah, cimetidina (Tagameét).

*Hipotensores: diltiazem (Cardiazém Dilacor XR), nicardipine (Cardeng),
verpamil (Calafl).

*Hormonas: danazol (Danatid), contraceptivos orales, prednisolona (Dacortin
HO, Estilsonal).

* Miscelaneas: bromocriptina (Parlodgl

Medicamentos que pueden disminuir los niveles deatbsporina.

*Antibidticos: rifampina (Rifadinl, Rifamatewl), imipenem (Tienam),
nafcillina (Uniperil), trimetoprim/sulfametoxazol (Septiin  Soltrinl,
Eduprint], MomentolJ).

*Anticonvulsivos: fenitoina (Epanutin, Epilantind), fenobarbital (Luminal),
carbamazepina (Tegreld).

Medicamentos que pueden acumularse en la sangre cud se toma
ciclosporina.

* Esteroides: prednisolona.
* Cardiacos: digoxina.
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¢/ Qué necesita saber mi médico antes de recetarmel@gsporina?

Puesto que la ciclosporina es un farmaco poteatealta incidencia de producir efectos
adversos, deberas considerar junto con tu médicoriesgo-beneficio. Deberas
informarle acerca de:

- Tratamientos actuales.

- Historial de alergias.

- Antecedentes de enfermedad renal.

- Antecedentes de hipertension arterial.

- Antecedentes de enfermedad hepatica.

- Historial de diabetes o gota.

- Cualquier infeccién reciente.

- Embarazo, lactancia o planes de embarazo a plaizo.

Consideraciones especiales cuando se toma ciclospar

Dado el potencial efecto nocivo sobre la funciomate para controlar cambios
significativos de sus valores de urea y creatitinmédico debera realizar analisis de
sangre antes de comenzar y durante el tratamiemaiclosporina. El control de los
niveles de ciclosporina en sangre se realiza pedgtente, especialmente después de
cada modificaciébn de dosis terapéutica. Los nivalessangre de ciclosporina se
realizan 12 horas después de la ultima dosis, gsaté la toma de la mafana. La
ciclosporina puede causar efectos secundarios seades, en especial al comienzo del
tratamiento, que pueden desaparecer cuando elismgarse ajusta al farmaco. Es
importante que notifiques a tu médico si aparedect@s secundarios. Reacciones
alérgicas como: la presencia de lesiones cutampeasto, rigidez de nuca, molestias
para respirar, o hinchazén de los labios, lenggarganta no deben menospreciarse, y
tienen que ser comunicadas a tu médico de inmediatmismo, es también importante
que contactes con él si tienes: fiebre, escaloi@angre en orina. La ciclosporina
puede causar hinchazon de las encias y frecueatasriagias gingivales, por lo que
deberds mantener una cuidadosa higiene bucal. ©fextos secundarios comunes
incluyen: la aparicion de acné, elevado crecimieieteello facial y aumento de pelo en
las extremidades, dolor de cabeza, nduseas y \&mito

Puesto que la miastenia tiene una alta incidereipresentacion en mujeres jévenes, y
el tratamiento con ciclosporina debe mantenersandeirun largo periodo de tiempo,
pese a su eficacia, su yatrogenia (en especidbdaidad, aumento del vello facial y
corporal, asi como la enfermedad hipertréfica deedacias, ademas de otros efectos
adversos de caracter mas grave), en ocasionesohaatdd tanto al médico como al
paciente a su abandono.
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TRATAMIENTO CON TACROLIMUS

¢.Oué es el tacrolimus?

El tacrolimus es un potente inmunosupresor muyzatlb en la actualidad en los
transplantes de oOrganos, y que se prescribe tamémrenalgunas enfermedades
autoinmunes. En la miastenia, al principio se adilel tacrolimus ante el fracaso de
otros tratamientos inmunosupresores. No obstantdo dsu potente efecto
inmunosupresor y su eficacia en la recuperaciola dieerza muscular, mas tarde pudo
utilizarse como droga unica sin necesidad de aso@aotros tratamientos. Su eficacia
en la miastenia se ha demostrado en ensayos eligicen mdultiples publicaciones
internacionales.

El tacrolimus se comercializa en capsulas de 0,5imyg y 5mg, y puede encontrarse
en las farmacias con el nombre de Prdgraf

;. Como actua el tacrolimus?

El mecanismo de accion del tacrolimus es paredidle da ciclosporina: disminuye la

respuesta autoinmune al inhibir las interleucires, especial la IL-2, y reduce la
diferenciacion y proliferacion de los linfocitos ditotoxicos, responsables de la
transmision del mensaje entre las células de l@neadnmunitaria. Por lo tanto, el

tacrolimus reduce la produccidon de anticuerpos recdptor de acetilcolina,

responsables del blogueo y destruccién de los t@e=pde la unién neuromuscular.
Como se ha comentado en otros apartados, la rétdudei los niveles sanguineos de
anticuerpos, responsables de la aparicion deit@fgsitdebilidad muscular caracteristica
de la miastenia, ira seguida de una mejoria clidéck enfermedad.

¢/ Cuando se inicia la respuesta terapéutica?

Dado el potente efecto inmunosupresor del tacrdjnalgunos pacientes miasténicos
pueden comenzar a notar una mejoria gradual dsist@mmas a partir de la primera

semana de tratamiento. En general se obtiene ehmadfecto beneficioso entre uno y

tres meses después de su inicio. Pacientes gandaolucion de la enfermedad pueden
tardar mas tiempo en ver la desaparicion totabdessntomas miasténicos

¢, COmo se toma el tacrolimus?

El tacrolimus debe tomarse exactamente como didacaltativo. Nunca aumentes o
disminuyas la dosis prescrita ni interrumpas eatréento sin la autorizacion de tu
meédico. Se ha publicado que la interrupcion brastdratamiento puede ir seguida de
una crisis de descompensacion de la enfermedadogia total se determina segun el
peso corporal y la absorcion intestinal, y se diviah dos tomas al dia, una cada 12
horas. Para aumentar su absorcion intestinal, tant®sis en ayunas, como minimo
una hora antes del desayuno y la cena. Tambiérs deivarla dos o tres horas después
de las comidas. Las capsulas deben sacarse d@ir hbisnediatamente antes de
tomarlas.
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El tratamiento con tacrolimus requiere un contstiieto, por lo que debe realizarse por
personal sanitario experimentado. Unicamente eslistais con amplia experiencia en
tratamientos inmunosupresores y en el manejo déergas miasténicos pueden
prescribir el tacrolimus, e indicar modificacioregsla terapia inmunosupresora.

Es importante que todos los que cuidan de tu sdpdn que estas tomando tacrolimus,
ya que éste puede interaccionar con otras medigesip producir efectos no deseables.

Al comienzo del tratamiento, la dosis de medicacércalcula segun el peso corporal
(0,1mg/Kg./dia), para luego ajustarla segun loslevde tacrolimus hallados en sangre.
Los niveles de tacrolimus en sangre eficaces patartla miastenia se encuentran
alrededor de 7ng/mL., niveles muy inferiores adas se utilizan en los transplantes.
Los efectos adversos del tacrolimus son generaémaependientes de la cantidad de
farmaco administrada, y afortunadamente la dosistigh en la miastenia es baja, por
lo que sus efectos secundarios son también muyidrds a los que se observan en
pacientes trasplantados.

Los analisis deben realizarse peridodicamente, algtda dosis de la mafiana y 12 horas
después de la toma nocturna.

Parametros de rutina que deberan controlarse

Control de la tension arterial, ECG, ecocardiogramepacidad visual, niveles de
glucemia, control de electrolitos y de magnesieatinina y urea, control hematolégico,
valores de coagulacion y pruebas de la funciontlegpdEn los controles sanguineos
periodicos, el médico solicitara niveles de taonols para reducir o aumentar la dosis
de medicacion y mantenerla a niveles terapéuticos.

Medicamentos que pueden elevar o disminuir losweles de tacrolimus en
sangre

Prednisona, danazol, clotrimazol, bromocriptina,rtisona, ergotamina,
eritromicina, etinilestradiol, fluconazol, gestodejosamicina, ketoconazol, miconazol,
midazolam, nifedipino, omeprazol, tamoxifeno, verago.

También hay que evitar: barbitaricos, rifampicinatbamazepina, metamizol e
isoniazida.

¢, Oué informacion precisa mi médico antes de recetae el tacrolimus?

Puesto que el tacrolimus es un farmaco potente,posibilidad de presentar efectos
secundarios, el médico y el paciente deben valswmariesgo-beneficio antes de su
prescripcion. Tu médico debera estar informado de:

- Tratamientos actuales.

- Historial de alergias.

- Antecedentes de hipertension arterial.

- Antecedentes de enfermedades renales y hepaticas.
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- Historial de diabetes o gota.

- Cualquier infeccion reciente.

- Embarazo, lactancia o planes de embarazo a plazo.

- Antecedentes de hepatitis viricas, asi como atfasciones
viricas.

¢;Cuales son las consideraciones especiales a temrecuenta cuando se esta
tomando tacrolimus?

Dado el posible efecto adverso sobre la funcionalrepara controlar cambios
significativos de dicha funcion el médico realizeegularmente analisis de sangre. Se
comprueban urea y creatinina en suero antes denzamel tratamiento con tacrolimus,
mensualmente durante los tres primeros meses,lypega continuar con un control
trimestral. En estos andlisis periddicos tambiénosdrolaran los niveles de tacrolimus
en sangre para ajustar la dosis. Estos se reghaafa mafiana en ayunas, antes de
tomar la dosis, y 12 horas después de la dosisimact

El tacrolimus puede causar efectos adversos, exties@l comienzo del tratamiento,

como: temblor, calambres, molestias gastricas aredia, sintomas que suelen
desaparecer de forma espontanea o al ajustarildimedicacion. Si aparecen efectos
secundarios o reacciones alérgicas, es importargtdognotifiques a tu médico lo antes
posible.

Los efectos indeseables son generalmente revergjbliependientes de la dosis de

medicacion desapareciendo, en la mayoria de lasscasn su reduccion. Las dosis

prescritas para el tratamiento de la miasteniansocho mas pequefas que las que se
administran a los pacientes trasplantados, y gknenéde no se observan efectos

adversos importantes.

Hay que vigilar la susceptibilidad a infeccionestbdanas, virales y fangicas. Las
infecciones preexistentes pueden agravarse, pqudoes conveniente tratar cualquier
infeccién antes de iniciar el tratamiento. El tdionas, como otros inmunosupresores,
puede reducir o anular los signos y sintomas dddacion.

Hay que controlar los efectos adversos que puedareeer en el metabolismo de la
glucosa, en la funcién renal, en los sistemas: io&ov central, cardiovascular,
hematoldgico, linfatico, gastrointestinal y hepdticasi como los trastornos
electroliticos.

En los ensayos clinicos realizados en pacientestémi@os bajo tratamiento con
tacrolimus durante largo periodo de tiempo no se tlaservado efectos adversos
importantes, ya que la dosis eficaz de farmacstsenfermos es baja. En un pequefio
namero de pacientes se ha observado la presencisipdenagnesiemia, temblor,
calambres musculares, cefaleas, dolores neuritycatiarreas, todos ellos dosis-
dependientes y reversibles.

También se debe controlar el potencial efecto cégmeo del tacrolimus, en especial
los procesos linfoproliferativos y los tumores deiel.
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¢ Oue podemos esperar con el tratamiento con tacrolus?

La experiencia actual ha evidenciado que el taorgies un farmaco muy potente que
puede actuar como droga unica en el tratamientpat@énte miasténico y, en muchos
casos, estar exento de efectos adversos.

El tratamiento con tacrolimus inicia su efecto bemeso en un corto periodo de
tiempo. Un alto porcentaje de pacientes bajo treatm con tacrolimus se encuentra
totalmente asintomatico y realiza una vida socmbfesional y familiar normal

pudiendo, incluso, practicar deportes de forma leglPese a ser un tratamiento
cronico, no se ha observado pérdida de eficaciargo Iplazo. Aunque existe poca
experiencia en mujeres embarazadas bajo tratamigmotacrolimus, solo se ha
evidenciado algun caso de parto prematuro y distionude peso del recién nacido.

En los casos en que se ha utilizado el tacrolimusl ¢postoperatorio de la timectomia
se ha observado un aumento del nimero de remisgmmegletas y estables, y en un
tiempo mucho mas corto que cuando se administatgto de tratamiento como la
prednisona.
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TRATAMIENTO CON MICOFENOLATO MOFETILO

;. 0ué es el micofenolato mofetilo?

El micofenolato mofetilo es un medicamento inmumossor selectivo de los linfocitos,
relativamente nuevo, aprobado para su uso paramres! rechazo en pacientes con
trasplantes de d&rganos. Su efecto inmunosupresorded®® a su capacidad
antiproliferativa sobre los linfocitos B y T, dismiyendo su produccion al inhibir de
forma potente un enzima clave de la sintesis dmaurecesaria para la proliferacion
linfocitica. En los transplantes, generalmente s#lizai asociado a otros
inmunosupresores con la finalidad de poder redsicidosis y evitar efectos adversos.
Hacen falta estudios con rigor cientifico para aeiear la seguridad y efectividad del
micofenolato mofetilo en la miastenia. Todavia Boha comprobado cientificamente
que sea efectivo para la miastenia gravis, aunguiealanente existen multiples
protocolos internacionales que intentan demostrafisacia. Los investigadores estan
estudiando activamente esta prometedora terapgapoaler evidenciar en qué pacientes
deberia emplearse. Los ensayos clinicos son elncamids seguro y rapido para
encontrar nuevos medicamentos que actlen de foficez eontra una determinada
enfermedad.

El micofenolato mofetilo lo podemos encontrar es farmacias con el nombre de
Cellcept], en forma de cépsulas de 250 mg., y en comprinddds00 mg.

., Como actua el micofenolato mofetilo?

Con los resultados provisionales de que disponesnoks actualidad, pacientes con
miastenia pueden beneficiarse de la terapia cowofemolato mofetilo cuando otros
tratamientos inmunosupresores han sido inefectiest®n contraindicados o producen
efectos secundarios importantes. ElI micofenolatofetib® actia inhibiendo la
proliferacion de linfocitos, células sanguineaslaleserie blanca responsables de la
produccion de anticuerpos. Por lo tanto, en la teda con este farmaco se obtiene una
reduccion de la proliferacion de las células prooias de anticuerpos responsables del
bloqueo y destruccion de los receptores de lalegktia de la unién neuromuscular. En
estudios con animales de experimentacion se evi@ant efecto téxico linfoide,
produciendo atrofia timica y disminucién de centgesminales activos en 6érganos
linfoides secundarios.

¢ Cudles son las consideraciones a debatir con tu digo antes de empezar el
tratamiento con micofenolato mofetilo?

Dado su efecto toxico sobre los 6rganos hematopogé{médula ésea productora de
hematies, leucocitos y plaquetas) y linfoides, sarde prescribir el micofenolato

mofetilo tu médico debera estar informado de tusamilentes de: anemia, hemorragias
inusuales o hematomas exagerados ante minimosasa@si como historia antigua de
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infecciones viricas, bacterianas o parasitariags&is embarazada, lactando o planeas
un embarazo a corto plazo, también deberas conrsaioa tu médico.

Se ha informado que en estudios experimentalegbadedtorio el micofenolato mofetilo
ha producido deformidades fetales cuando se admanisaltas dosis a animales
gestantes. Aunque se desconocen sus efectos emdsini@s mujeres en edad fertil
deberian evitar quedarse embarazadas mientras gimedicamento. Las mujeres que
estan planeando quedarse embarazadas, 0 que aresenémbarazo mientras toman
micofenolato mofetilo, deberdn debatir los riesgosstudiar otras opciones con su
meédico. El micofenolato mofetilo se excreta cotetzhe materna, por lo que no debera
administrarse a la mujer lactante. Su potenciaitefearcinogénico sobre los humanos
también debera ser controlado de forma minucias&special los linfomas y canceres
de piel. En animales de experimentacién se ha widerque su incidencia esta
totalmente relacionada con dosis muy altas y coa daracion prolongada del
tratamiento.

¢/ Como se toma el micofenolato mofetilo?

El micofenolato mofetilo es un medicamento de adbtrizcion oral, que deberia
tomarse exactamente como lo prescriba tu médidoteavalos regulares (12 horas).
Traga la pastilla o capsula con agua. No aplastesastilla o abras la capsula: el
medicamento no debe manipularse ni partirse. Bidiutoca el contenido de la capsula
o de la pastilla rota, lava la zona con agua. Bdat tomar una dosis de micofenolato
mofetilo, y no estas cerca de la siguiente doSimata tan pronto como te sea posible.
No tomes nunca medicamento extra ni dupliques $ésd notas que aparecen sintomas
miasténicos durante el tratamiento: comunicalo médico. El micofenolato mofetilo
no es como el Mestinon; el efecto beneficioso deihfonunosupresores se obtiene a
largo plazo, y nunca debes tomar mas cantidad auaparezcan sintomas miasténicos
en algun momento del dia.

El micofenolato mofetilo es un inmunosupresor deasa potencia que, tanto en los
transplantes de 6rganos como en la miastenia, rnigtta asociado a otros con la
finalidad de poder disminuir la dosis de ambos g/,edta forma, reducir sus efectos
secundarios. Generalmente, el micofenolato mofetilo administra al paciente
miasténico asociado a la prednisona, la ciclosparial tacrolimus.

El micofenolato mofetilo, ¢ interacciona con otromedicamentos?

El micofenolato mofetilo puede interaccionar corostmedicamentos. Por esta razon es
importante que tu médico conozca todos los medintoegjue estas tomando. Ademas
de éstos, asegurate de mencionar todos los suplEsnenmtricionales, e incluso
cualquier producto homeopético o de medicina natura estés tomando. Antiacidos
con hidroxidos de magnesio y aluminio, asi como ica@dentos para reducir el
colesterol, disminuyen la absorcién del medicamento

¢.Cuéales son los posibles efectos adversos del necolato mofetilo?

Los pacientes con miastenia toman dosis de micta#enonofetilo mucho mas bajas
que las que se utilizan en los transplantes. Pta exon, los efectos adversos
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habituales en los trasplantados son limitados snri@sténicos, y estan relacionados,
principalmente, con problemas gastrointestinalesiacodolor abdominal, ardores,
anorexia, nauseas, vomitos y diarrea, asi comawifisgy Ulceras bucales.

El médico debera controlar la posible aparicionhileertension, edemas, dolor toracico,
hipotension, taquicardia, cefaleas, mareos, temisisomnio, sangre en orina, mialgias,
calambres, sindrome pseudogripal y alergias casanAsimismo, también debera
mantener al paciente bajo un control hematologatacto para vigilar si aparece un
descenso del recuento de hematies, leucocitosqueikes. El micofenolato mofetilo

reduce la resistencia a la infeccion. No debe adtnémse el tratamiento a individuos
con enfermedades infecciosas agudas o crénicas.

En caso de que aparezca cualquier sintoma de idfecdeberas notificarlo de

inmediato a tu médico. En publicaciones internaaies se menciona entre un 10 y un
20% de abandonos del tratamiento debido a susosfexdversos, en especial los
gastrointestinales.

¢.Se necesita algun control durante el tratamientoom micofenolato mofetilo?

Para controlar el progreso del paciente se progéamasitas a intervalos regulares. Al
principio del tratamiento los controles clinicoanaliticos se realizaran semanalmente,
para luego ser mensuales y, una vez estabilizaplacednte, ser trimestrales. Tu meédico
realizara un examen fisico y analitico para evalaaseguridad y efectividad del
micofenolato mofetilo, y estudiara la posibilidad educir la dosis de la medicacién
asociada que estas tomando (prednisona, tacroleb$, Para vigilar la aparicion de
trastornos hematolégicos se deberan realizar fréesieanalisis de sangre durante los
primeros meses de terapia. El control de la dosism@dicacion, pese a no ser
imprescindible, se realiza analizando de forma Goéa los niveles de &cido
micofendlico en sangre. Los efectos adversos seis-di@pendientes y reversibles.

45



TRATAMIENTO CON PLASMAFERESIS

En la miastenia se producen unos anticuerpos anéntple son responsables de la
debilidad muscular. Estos anticuerpos, llamadosicizenpos antireceptores de

acetilcolina (AChR), bloguean vy destruyen los ptores, dando como resultado la

falta de fuerza y la fatiga facil caracteristicada enfermedad. Aunque en los pacientes
seronegativos son otros los anticuerpos que iaterfi en la unidbn neuromuscular,

aquellos son igualmente responsables de la dathiligaplasmaféresis es la técnica que
elimina los anticuerpos anémalos del torrente Gitouio.

;. 0Oué es la plasmaféresis?

Los anticuerpos responsables de la miastenia soanoglobulinas presentes en el
plasma sanguineo. La plasmaféresis, también llamecambio de plasma, es una
técnica que permite la separacion de la sangreusndes componentes, celular y
plasmatica. Posteriormente se substituye el pladeiaenfermo que contiene los

anticuerpos por albumina o plasma de otros sugdo®s que, junto con sus células
sanguineas se transfunden de nuevo al pacienteesf2e manera se eliminan los
anticuerpos del torrente circulatorio. También hagnicas de plasmaféresis que,
mediante el paso de la sangre a través de filtspeotales, permiten eliminar

exclusivamente los anticuerpos, para transfundimwe/o al paciente tanto sus propias
células como su propio plasma. La posibilidad deéepaeutilizar el plasma propio del

paciente evita el expolio de otros elementos ingmbels que se encuentran en su
plasma, y que no contiene el plasma conservadblabagatorio.

¢.Cuando se debe utilizar la plasmaféresis?

La plasmaféresis esta indicada en las siguientesnstancias:

- Para estabilizar una crisis miasténica.

- Como tratamiento en periodos de descompensacibarbgiave.

- Preparacion de la timectomia.

- Ante el fracaso de la terapia convencional, conadatniento crénico, para
potenciar otros tratamientos asociados.

¢ Cuantos cambios de plasma se necesitaran y donéaealizan?

El nUmero de sesiones de plasmaféresis necesgqémdie del protocolo que el médico
determine para cada paciente, en funcion del gdedafectacion muscular. Algunos
pacientes son tratados con sesiones a dias altgrraisos con sesiones diarias. En
tratamientos cronicos se realiza una sesion semanala mensual de mantenimiento.
Si el paciente presenta importante afectacion nlaiscpuede ser necesaria su
hospitalizacion para el tratamiento. Algunas veseepuede realizar la plasmaféresis en
hospital de dia. Por lo general, para el tratamiel® una crisis, o en la preparacion
operatoria se utilizan de 5 a 7 recambios plaswsitisormalmente los programas de
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plasmaféresis precisan entre 10 y 14 dias de ltizpition cuando se trata una crisis
miasténica, y entre 5y 7 dias para el preopeaati&iuna timectomia.

¢, COmo se realiza la plasmaféresis?

La plasmaféresis precisa de la puncion de viasulass para la extraccion y
restitucion de la sangre una vez eliminado el pdasnos anticuerpos. Si las venas del
paciente son demasiado pequefias, el médico pukmmican catéter especial de larga
duracién en el hombro o en la ingle.

Es importante que el paciente haya comido antesedtuar el cambio de plasma y no
se salte ninguna comida durante todo el tratamji@ntoenos que el médico disponga lo
contrario. Durante el cambio de plasma puede Héhedos. El paciente deberia vaciar
la vejiga antes de empezar el procedimiento, yrpadia cuiia a la enfermera si la
necesita durante el proceso. Debera llevar ropadarg con mangas anchas, y para no
perder las vias debera evitar realizar movimiehtascos de los brazos. Se recomienda
que tenga un libro, revista, radio o discman gueylidara a pasar el tiempo.

¢ Cuanto tiempo dura la técnica del cambio de plasi?a

El tiempo de plasmaféresis de cada sesion depexideeso, altura y de la cantidad de
plasma que se desee cambiar. Generalmente, eihfgagermanece conectado a la
maquina de plasmaféresis alrededor de tres hotasuriero de sesiones depende,
normalmente, de la gravedad del proceso y deltegBulobtenido en cada cambio de
plasma.

La mayoria de pacientes pueden experimentar urageiasespecial durante algunas
horas, secundario al expolio de la técnica; aupguarorma general se encuentran bien
después del proceso, recuperando su fuerza mus@&ilal paciente no permanece
ingresado en el hospital, debera ser acompafadalgaoren a su domicilio, o ser
trasladado en ambulancia.

¢.Cuanto tiempo tarda el tratamiento en iniciar su &cto?

Generalmente la plasmaféresis actia rapidamentaanedp la fuerza muscular, por lo
qgue su efecto beneficioso aparece a partir de ifaepa sesion. Sin embargo, para
normalizar totalmente su fuerza muscular, asi cpara prolongar su efecto durante
mas tiempo, la mayoria de pacientes necesitan enaealsesion.

¢.Cuanto tiempo dura su beneficio?

La duracién del beneficio de la plasmaféresis ey wmariable. Normalmente, un
paciente que ha recibido de tres a cinco sesiomgdagmaféresis deberia mantener la
mejoria de sus sintomas durante unas semanas. @&edpwn tiempo, los anticuerpos
receptores de acetilcolina reducidos tras la plénmsis vuelven a subir a los niveles
anteriores al tratamiento, y reaparecen los sirdoiasgraciadamente la plasmaféresis
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presenta factor agotamiento (no por lavar mas serebmas beneficio), y factor rebote

(finalizado el efecto beneficioso de la plasmaférks sintomatologia puede reaparecer
de forma importante), por lo que la plasmaféregset que asociarse a otros

tratamientos inmunosupresores.

¢ Cuales son los posibles efectos adversos?

La plasmaféresis es una forma de tratamiento segurae realiza en centros
hospitalarios con amplia experiencia, pero haytgoer en cuenta que no es una técnica
exenta de efectos adversos. Los mas comunes asturiros en la concentracion sérica
de potasio, calcio y magnesio, descenso brusca pleesion arterial, desmayos, mareos,
vision borrosa, frialdad, sudor, alteraciones d#ma cardiaco o retortijones
abdominales. Efectos adversos menos frecuentesepuettluir: hormigueos y
temblores localizados en labios, 0jos, manos a piasbién es posible la aparicién de
reacciones alérgicas que pueden dar lugar a pjcagaullido o dificultad respiratoria.

No hay que olvidar que con la administracion devoyglasma existe la posibilidad de
transmision de otras enfermedades.

Debido a la necesidad de utilizar agujas o cat®eeacceso vascular de mayor tamafio
que las empleadas en una inyeccion endovenosaretativa frecuencia se pueden
presentar problemas en los vasos 0 en la zona @asaecomo: trombosis, roturas
vasculares, e incluso neumotorax.

La plasmaféresis puede producir trastornos de émudacion. Cuando se utiliza la
plasmaféresis como preparacion para la timectoréditualmente hay un aumento de
pérdidas sanguineas durante el acto quirdrgicoiddedl expolio de factores de la
coagulacion secundario a la perdida de plasma@rqmir lo que puede ser necesaria la
administracion de transfusiones.

¢.Como reducir el temor a la plasmaféresis?

El miedo a la plasmaféresis, especialmente durastg@rimeros tratamientos, puede
producir ansiedad, aunque normalmente se reducelcwe paciente se familiariza con
la técnica. Para evitar la angustia puede ser util:

- Hablar con alguien que haya sido tratado commddéresis.
- Comunicar sus preocupaciones al médico.

- Hablar con el coordinador del programa de plaéneafs.

- Contactar con la Asociacion Espafiola de tdida.

Asi como en Estados Unidos la técnica de elecp@ra tratar tanto una crisis
miasténica como para preparar al paciente miastépara la timectomia es la
plasmaféresis, en la Union Europea se utilizannasinoglobulinas; sin embargo, son
cada vez més los especialistas internacionaleautjiim|n las inmunoglobulinas para
estas ocasiones, reservando la plasmaféresisideaaaso de éstas.

48



TRATAMIENTO CON INMUNOGLOBULINAS INTRAVENOSAS

¢, 0Oué son las inmunoglobulinas?

El tratamiento con altas dosis de inmunoglobulime&lovenosas consiste en la
administracion de una globulina inmune procedéeieplasma de donantes sanos (se
necesitan entre 1000 y 5000 donantes). Tambiénosece con el nombre de

inmunoglobulinas humanas inespecificas. Se hazaditi 1VIg durante décadas en

aquellos pacientes afectados de hipogammaglolineasiacomo en tratamientos de
enfermedades infecciosas o inflamatorias.

Las inmunoglobulinas se emplean en el tratamiemoenfermedades autoinmunes
como: inmunodeficiencias primarias y secundariagirpyra trombocitopénica

idiopéatica, leucemia linfoide cronica de célulfis enfermedad de Kawasaki,
infecciones, enfermedad injerto contra huésped étagrasplante de medula Osea,
anemia hemolitica autoinmune y sindrome de GuilBré. Desde 1984 se utilizan
extensamente en el tratamiento de algunos trastonsurolégicos autoinmunes,
incluyendo la miastenia. En la actualidad existaitiples publicaciones nacionales e
internacionales que avalan a las IVIg como tratatoiefectivo para los pacientes con
miastenia.

¢ COmo actuian las inmunoglobulinas?

El mecanismo de accion de las inmunoglobulinasessahocido. Se sospecha que las
inmunoglobulinas actian en varios niveles del meoam de produccion de
anticuerpos, existiendo multiples hipoétesis queritédn aclarar su mecanismo de accion:
a nivel competitivo en la uniébn neuromuscular, tidodo disminucion de la
produccion de anticuerpos por un mecanismo deal@trentacion negativa, y también
por la presencia de anti-idiotipos o proteinas inoactivas en el producto
administrado.

Actualmente existen tres productos disponiblesl eneecado (Endobulin, Gammagard

y Flebogama), aunque desgraciadamente no todasagitdan de forma beneficiosa en
la miastenia. Algunos centros, al utilizar prodgatomerciales que no actuan de forma
beneficiosa en la miastenia, han perdido confiamzasta forma terapéutica. Pronto se
comercializara en Espafia una nueva inmunoglobufpeap habra que esperar un

tiempo antes de que se demuestre su utilidad mimktenia.

¢.Cuando se administran las inmunoglobulinas?

El tratamiento con altas dosis de inmunoglobuleradovenosas (1VIg) esta indicado en
las siguientes circunstancias:

- La primera indicacion es la crisis miasténica ygesiodos de descompensacion

de la enfermedad, en especial cuando existe detdndbar con dificultad para
la alimentacion.
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- La falta de respuesta al tratamiento convencianaha respuesta inadecuada a
otros tratamientos.

- Preparacion para la timectomia.

- Para evitar la crisis de inicio de tratamiento corticoides.

- Como tratamiento crénico coadyuvante a otras fomheasatamiento.

- Algunos pacientes miasténicos tratados con IVigonagj rapidamente, dando
tiempo a que otros tratamientos empiecen a actuar.

¢ Se trata de un producto seguro?

En la actualidad las inmunoglobulinas son un prtmigseguro en lo que respecta a la
exposicion a infecciones o virus. Los donantessaeccionados de forma meticulosa,
y el proceso de preparacion de las IVIC, mediahi@vado con detergentes, destruye la
capsula lipidica de los virus e inactiva infeccereemo el VIH, la Hepatitis By C. No
obstante, es un producto que se obtiene de lassangrana y que procede de multiples
donantes, y no se puede descartar de forma abgalpi@sibilidad de transmisién de
enfermedades indetectables o desconocidas erulidat.

¢ Presentan efectos secundarios?

Actualmente las inmunoglobulinas son un tratamiecdopletamente seguro. Sin
embargo, hay efectos adversos que pueden surfgirrda ocasional. Algunos pacientes
presentan dolor de cabeza y escalofrios durantgempo de administracion del
producto. En estos casos puede ser Util la reduab#dla velocidad de infusion, y
administrar conjuntamente analgésicos que alivitmsesintomas.

Algunos pacientes experimentan efectos adversos puoportantes como: fatiga,
febricula o nduseas que pueden durar hasta 24 tespsés de su administracion. Un
pequefio niamero de pacientes puede presentar atgamalicacion mas grave como:
meningitis aséptica, oliguria e insuficiencia relyaleacciones alérgicas cutaneas o
generales severas.

Dado que las inmunoglobulinas son proteinas alttanenoncentradas, su infusion

masiva puede modificar la viscosidad de la sangpeogucir alteraciones en el flujo
sanguineo y en la coagulacion.

¢ Como se administran las inmunoglobulinas?

El tratamiento con inmunoglobulinas se administoa yia intravenosa, tras puncion
simple de una vena periférica. La medicacion esirdtrada por perfusién continua,

lentamente, durante un periodo de tiempo de engrd Boras, dependiendo de la dosis.
La dosis se basa en el peso del individuo, generabn400mg/kg./dia. Tanto en el
tratamiento de la crisis miasténica como en la gnapon para la timectomia, los

pacientes son tratados durante cinco dias congesukn tratamientos cronicos, ante el
fracaso de la medicacion convencional, los pacsemsign tratados con terapia de
mantenimiento de larga duracién, con infusion da sola dosis de medicacion,

generalmente 10gr./dia, cada tres o cuatro semanas.
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El paciente observa el inicio de la mejoria allfida los cinco dias de tratamiento, y
obtiene el maximo beneficio una semana despuésaéeado, aunque puede variar de
unos pacientes a otros. Hay pacientes a quiengsseeva un inicio de la mejoria desde
el primer dia de tratamiento. Otros notan una dtaadisminucion de la fuerza muscular
al tercer dia de tratamiento que, en ocasionegswaiada a una pequefa elevacion
febril que no supera los 38° para luego, de formmgrpsiva, iniciar la mejoria.
Generalmente, la duracion del beneficio obtenidspdés del tratamiento se limita entre
uno y tres meses. Las inmunoglobulinas, al cowtrdei la plasmaféresis, no tienen ni
efecto agotamiento ni efecto rebote, por lo quedpaeser administradas tantas veces
como el enfermo precise.

Aunque la plasmaféresis y el tratamiento con inmglotulinas tienen el inconveniente
de su elevado coste econdémico, ambas técnicaspeedar intubaciones, respiracion
mecanica asistida, ingresos en cuidados intensiyosestancias hospitalarias
prolongadas, por lo que muchos centros especializgutescinden de su coste y
priorizan el bienestar del paciente.
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TRATAMIENTO QUIRURGICO DE LA MIASTENIA

TIMECTOMIA

El primer tratamiento eficaz para la miastenialfuBmectomia, practicada por primera
vez en 1912. Fue el doctor Sauerbruch el que celiprimera intervencion con éxito,

y el paciente recuper6 la fuerza muscular un tienkgspués de la extirpacion de su
tumor timico.

El timo es una glandula situada detras del esterandnel mediastino anterior, que
desempeia un papel importante en el sistema inanienéntes del nacimiento. El timo
sufre una atrofia progresiva durante las primeéasadas de vida, quedando finalmente
sustituido por tejido graso. La timectomia es l&rpacion quirdrgica del timo. Los
pacientes miasténicos presentan alteracionesgdaridula timica: alrededor de un 15%
tienen un tumor timico (llamado timoma), y en ud®®GBncontramos un tejido timico
anormal (anomalias de caracter histologico contoperplasia de centros germinales, y
la presencia de corpusculos de Hassall). Hay evidemnle que estas anomalias podrian
ser el punto de origen de la enfermedad, y serdsgonsables de desencadenar la
produccion de anticuerpos contra el receptor déleaaa.

Pese a no existir ensayos clinicos (prospectivaanglomizados, doble ciego) que
avalen la validez de la técnica quirargica, la picacde la timectomia esta aceptada de
forma universal por la mayoria de centros espeaidtis. La mayoria de centros de
referencia con gran experiencia en el cuidado a@gepis miasténicos consideran la
timectomia como parte integral del tratamiento deehfermedad. No existe un
tratamiento Unico para la miastenia; todo el adsdeempéutico, que incluye la
timectomia, forma parte de la terapia, y cada nzedetd empleada en determinados
momentos de la evolucion de la enfermedad segundessidades. La timectomia se
realiza, especialmente, en pacientes con miasgmmaralizada y edad inferior a 55
afos, asi como en todos los casos en que existe timmco, prescindiendo de la edad.
En los tumores timicos hay una alta incidencia uaores invasivos que precisaran
tratamiento con radioterapia o quimioterapia despdeé la cirugia. La timectomia
parece ser mas eficaz si se realiza al principitad®yolucién de la enfermedad por lo
que, en caso de estar indicada, sera importantiemorar la decision quirargica. La
timectomia va seguida, en gran niamero de casospaenejoria o curacion, pero este
beneficio no aparece de forma inmediata tras |laagp@En. La mejoria se manifiesta de
forma progresiva tras un intervalo libre de mesasias después de la intervencion, por
lo que el enfermo debera continuar bajo tratamienémlico hasta que aparezca el
beneficio de la timectomia. Pese a que no siengpobtiene una remision completa de
los sintomas, en la mayoria de casos la timectesté&biliza la enfermedad, reduce las
necesidades terapéuticas y disminuye la incideteizisis miasténicas.

La timectomia no actda con la misma eficacia ewgdds pacientes miasténicos. Sus
resultados estan relacionados con factores comxo, sedad, histologia timica,
presencia 0 ausencia de anticuerpos y tiempo delsdecio de la enfermedad. La
timectomia es mas eficaz en los casos con hip@apii@sica, menos en la involucion
grasa y mucho menos en los casos con tumor timico.
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Preguntas habituales que hacen los pacientes acedsla
timectomia.

Los médicos desean que el paciente tenga el madenmformacién antes de la

intervencion, porque es el enfermo quien debe tdmailtima decision. Pese a la

dificultad de tomar una decision quirargica, entddor observar que la mayoria de
pacientes presenta muy pocos problemas, tantotdutamo después de la operacion,
pudiendo reincorporarse a sus actividades laboralasvamente pronto.

A continuacion exponemos sélo algunas de las mygteagintas que los pacientes con
miastenia se hacen ante la posibilidad de que serictique una timectomia. Las
respuestas son de caracter general, y no debeniartilizadas para tomar decisiones
especificas. Las indicaciones terapéuticas vaségun cada individuo, y la cirugia

estara indicada uUnicamente en determinados pasjeatd como en determinados
momentos de la evolucion del proceso. Antes de tdardecision quirdrgica es esencial
estudiar en profundidad todas las cuestiones ogladas con la intervencion,

comentando a fondo todos los detalles con el negody con el cirujano especializado
en esta enfermedad, incluida la técnica quirdrgtegida de entre las variantes
existentes. En caso de duda, puede ser muy Uiitaoluna segunda opinién a otro
especialista en la materia.

¢ Por qué se realiza la timectomia?

Si el proceso patologico de la miastenia se ingciael timo, es légico que el primer
tratamiento indicado para controlar la enfermedsdla extirpacion quirtrgica del timo.
La timectomia es la extirpacién quirdrgica de kanglula timica. Se ha demostrado que
el timo juega un papel importante en el desarrddda miastenia, y cuanto antes se
realiza la intervencion mejores resultados se oétie El efecto beneficioso de la
intervencion puede retrasarse unos afios despugrerpacion del timo, debido a que
las células de la cadena inmunitaria tienen memgralongada y contindan
produciendo anticuerpos durante un tiempo, periddoante el cual el paciente
mantiene sintomas miasténicos.

Alrededor de un 15% de los pacientes afectados idstenia tienen un tumor en el
timo que denominamos timoma. El 60% de estos tesn®on benignos o0 no invasivos,
y tienden a crecer muy despacio. Sin embargo, €0%l de los casos el tumor crece
con mas rapidez, invadiendo estructuras mediaatinigon los timomas denominados
invasivos). Los tumores invasivos afectan a lasuesstras mediastinicas préoximas
como: pleura, pulmén, pericardio o grandes vasodiepdo existir incluso implantes
tumorales en pleura en casos mas avanzados. Seimos los casos en que se
presentan metastasis a distancia, por lo que ders@minan canceres a estos tumores y
se prefiere llamarlos tumores invasivos. En los ae® invasivos, con elevada
capacidad de recidiva local tras la cirugia, seiadina tratamiento con radioterapia
coadyuvante después de la intervencion quirdrgioa, la que disminuye de forma
radical la incidencia de recidivas. En caso de amigs pleurales, se asocia
poliquimioterapia a la cirugia y la radioterapia.
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¢..Es perjudicial la extirpacion del timo?

Durante el periodo embrionario (antes del nacimiest timo desempefia un papel
importante en el desarrollo del sistema inmune afglanismo, en especial en el
autorreconocimiento de todas las estructuras destmueuerpo. Esta funcién de

autorreconocimiento esta totalmente finalizada lema@nento del nacimiento, por lo

gue su extirpacion quirdrgica en etapas posterionedeja ninguna secuela: ni afecta al
sistema inmunitario del paciente ni disminuye sfemisas ante la infeccion.

¢ Donde esta localizado el timo?

El timo tiene su origen embrioldgico en el 3° yaAfos braquiales, y desciende hasta su
situacion final, en el mediastino anterior, durasiterecimiento embrionario. El timo
esta localizado en la parte delantera del pechdligsno anterior), por debajo del
esterndn y delante del corazén y los grandes vasagjoble extensién cervical hasta la
glandula tiroides. El timo esta formado por la wnie dos I6bulos, por lo que en
general tiene una forma parecida a una “H”. Durehtiescenso embriol6gico del timo,
focos microscopicos de tejido timico ectdpico puegeedar abandonados a lo largo de
todo el trayecto de descenso, desde la base dwlcch@asta el diafragma, dato que se
debera tener en cuenta en el momento de deciamditud de la extirpacion.

A quién deberia practicarse la timectomia?

Pese a que todavia existe controversia acercasdaedecaciones de la timectomia en
pacientes miasténicos sin tumor timico, generalensatrecomienda la intervencion a
los pacientes menores de 55 afios, aunque algunwesespecializados no excluyen a
pacientes mayores de esta edad. La intervencidargigia esta especialmente indicada
en aquellos pacientes con debilidad de los muscakgsratorios (forma respiratoria), o

de los musculos orofaringeos (forma bulbar). Tamldé recomienda a todos los
pacientes con tumor del timo (timoma), prescindiedd su edad. Normalmente no se
recomienda la timectomia a pacientes con debilidtadada exclusivamente a los

musculos de los ojos (forma ocular), pese a queakycentros también incluyen a este

grupo.

Cuando se decide practicar una timectomia, el pegrcies remitido a un cirujano

toracico. Es importante elegir un cirujano experitado en realizar timectomias a
pacientes miasténicos. El cirujano examinara etoti&d clinico del paciente, le

explorara y discutira con él las posibilidades apgicas para decidir, finalmente, si
existe indicacion quirdrgica en su caso, en funai@h grado de afectacién y la
patologia asociada. Antes de la intervencion eljamo explicara los pasos del pre y
postoperatorio, las posibles complicaciones asiocah prondéstico esperado. El
paciente, en consulta con el neurdlogo y el cimjaomara luego la decision de elegir
una terapéutica quirdrgica, o permanecer con uaniianto médico cronico. En la
actualidad se considera la timectomia como pacteadjidel tratamiento de la miastenia.
Son muchos los centros especializados que creerlagtimectomia es una de las
mejores opciones que se puede ofrecer al paciandeegtabilizar su enfermedad, y con
la que se puede obtener un mayor niumero de reragsompletas y estables.
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¢ Cudles son los objetivos de una timectomia?

El objetivo principal de la timectomia es la obiéncde una remisidon completa y
estable (eliminacion total de la debilidad muscylasin necesidad de tomar ninguna
medicacion) y, en su defecto, la obtencion de uapnia significativa de la debilidad

muscular, una reduccion de la medicacion empldadsstabilizacion de la enfermedad
y una disminucion de la incidencia de crisis deaggcion. La timectomia actia como
un inmunosupresor, reduciendo de forma progresivgprbduccion de anticuerpos
antireceptor de acetilcolina.

¢/ COmo se realiza la operacion?

A pesar de que se practican timectomias a paciemgsténicos desde hace muchos
afos, actualmente todavia existen multiples moto®sontroversia en cuanto a sus
indicaciones, via de abordaje de la glandula, dotplile la extirpacion y preparacion
operatoria para evitar la crisis miasténica qualpukesencadenarse tras la intervencion.
Independientemente de la técnica empleada, el iabjetuirargico comun es la
extirpacion del timo en su totalidad. Muchos esglestas creen que para mejorar los
resultados, junto con la extirpacién del timo seedi eliminar la grasa circundante. Se
pueden distinguir tres enfoques quirdrgicos basicada uno con distintas variantes,
defendidos o atacados por los distintos centrosciszados:itimectomia clasica o
estandar, en la que se extirpa Unicamente el titmectomia extendida o ampliada,
en la que se extirpa el timo y la grasa circundayptémectomia "méaxima”, que
elimina el timo, la grasa circundante cervical yatica, junto con las pleuras y el
pericardio del mediastino anterior.

Timectomia transesternal

La timectomia transesternal aborda la glandulacinrmediante una incisién vertical
practicada en la parte anterior del pecho en seidityitudinal; el esternén es dividido
verticalmente, total o parcialmente, mediante ueaseléctrica. Por esta via se pueden
realizar:

Timectomia estandar o clasicaEsta técnica quirurgica elimina solo la porcién
cervical y torcica del timo de forma exclusiva, sktirpar ninguna estructura préxima
junto con la glandula.

Timectomia extendida o ampliada Con esta técnica se extirpa el timo junto
con la grasa localizada en todo el mediastino ianfedesde el borde inferior del
tiroides hasta el diafragma vy, lateralmente, hlmstanervios frénicos. Con esta técnica
se intenta eliminar los posibles focos de tejiduidd ectopico, y con ello aumentar los
resultados satisfactorios de la intervencion.

Timectomia “Maxima”. Esta técnica precisa incisiones en esternon yelthoc
combinadas. Unos pocos centros especializadosadmutda de la miastenia afiaden una
diseccion formal de cuello a la técnica transeaterAmbas incisiones permiten la
extirpacion de la grasa cervical y mediastinicaguwoon las dos pleuras mediastinicas y
el pericardio anterior, con la finalidad de interdaegurar al maximo la eliminacién de
todo el posible tejido timico ectépico, tanto delelo como del mediastino. Esta
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técnica, mucho mas agresiva, ird asociada a unhilidad mayor que las otras, mas
conservadoras.

Timectomia en los timomas

Como unica via eficaz de extirpacion completa esocde tumores invasivos, la

mayoria de autores especializados recomiendana@s@dransesternal para la correcta
eliminacion del tumor y del timo junto con todas lestructuras invadidas. No son
recomendables las biopsias previas a la cirugiqueopueden romper la integridad de
la capsula tumoral, favoreciendo la difusién deuledl tumorales al mediastino, o

producir implantes pleurales en caso de que logtesnsean invasivos. Es preferible la
extirpacion quirdrgica completa, y hacer un estuhatomopatologico posterior. Las

extirpaciones tumorales incompletas, en caso deresnnvasivos extensos, tampoco
son recomendables y tienen muy mal prondstico.dsnchsos de tumores invasivos
grandes que afectan a estructuras nobles del miadiapuede ser recomendable
realizar radioterapia y quimioterapia previa a ieugia para reducir su tamafo y

permitir su extirpacion posterior; es lo que seoteina tratamiento de rescate de los
tumores inoperables.

Timectomia transcervical

En esta técnica se realiza una incision cervieasivrersa en collar (horizontal) como la
gue se utiliza en cirugia tiroidea y, mediante rimsental especial para elevar el
esternon, se crea un tunel que permite la extibpade todo el timo mediante diseccion
y traccion. Los defensores de esta via cervicasideran que es una intervencion mas
estética, menos traumatica y con recuperacion a@da; sin embargo, sus detractores
la consideran menos completa y con mas posibilglate dejar abandonados restos
timicos en mediastino, o un timoma de pequefio tamafvisualizado con las técnicas
de imagen.

Timectomia videoscépica (VATS)

Mediante varias incisiones pequefas, de uno yoraitimetro, practicadas en uno u
otro lado del térax para introducir la éptica yirdtrumental quirdrgico, se reseca el
timo y la grasa peritimica mediastinica, materiz ¢pego sera extraido gracias a una
incision cervical de tiroidectomia. Para la vismation del timo se utilizan
instrumentos de fibra éptica; éstos se introductnaveés de un pequefo orificio al que
se asocian otros por donde se introducen pequeBtsmentos que permiten pinzar,
cortar y coagular el material a extirpar. La caadide timo y de grasa eliminada gracias
a esta técnica es muy variable, y dependienta delilidad y experiencia del cirujano.

Una variante de la técnica descrita anteriormesia &rma extendida “VATET”. Con
esta técnica se practican incisiones en ambos @dsrax y cuello al mismo tiempo,
y se abren ambas pleuras para intentar una elilimdmas completa” del timo. El
abordaje toracico bilateral y la apertura de pleutaberan ser drenados con tubos
toracicos bilaterales, provocando un aumento dmlinte quirargico y del dolor
postoperatorio.

Los procedimientos de videotoracoscopia son rgatente nuevos y estan en la
primera fase de investigacion en centros espeadr, por o que deberemos esperar
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algun tiempo antes de conocer los resultados tiefieique avalen dicha técnica. El
peso del material extirpado y la recuperacion gEsttoria son correctas e incluso, en
ocasiones, la estancia hospitalaria es mas codacgu otras técnicas. Dado que los
resultados quirargicos definitivos de la timectorpieeden no aparecer hasta pasados
cinco afos, habréd que esperar més tiempo antesdée gecidir si los resultados de esta
técnica son superponibles a los obtenidos con otéssagresivas.

¢ Que resultados se obtienen con la timectomia?

Muchos neurélogos experimentados en el tratamigsmia miastenia estan convencidos
de que la timectomia juega un papel importanteagarhpia de la enfermedad, aunque
el beneficio es variable, dificil de evaluar y e sido probada todavia su validez por
estrictos protocolos de investigacion. La obtencid® la remision completa y
permanente (sin sintomas y sin medicacion duramtafio) es la Unica prueba valida
para respaldar la técnica quirdrgica.

En general, tras la intervencion, sea cual seadaida empleada, la mayoria de

pacientes comienzan a mejorar de forma progrepway deberd esperarse de uno a
cinco afos para que un numero importante de pasiatitenga finalmente la remision

completa.

En la actualidad son muchos los cirujanos que opize la timectomia “total” es
técnicamente imposible, puesto que pueden exatosf de timo ectdpico abandonados
durante el descenso embrioldgico del timo, desds$® del craneo hasta el diafragma
y, por tanto, imposibles de extirpar en su totalida

Algunos especialistas creen que el hallazgo desfaleotimo ectopico en el material
extirpado tiene un valor prondstico. Los paciemtagiienes no se encuentran focos de
timo ectopico en su grasa extirpada tienen madjidsides de obtener una remision
completa que aquellos que presentan multiples fdedsno ectédpico.

Es importante mencionar que se necesitan estudinsficos rigurosos para resolver el
debate concerniente al papel de la timectomia etraBmiento de pacientes con
miastenia, asi como para poder decidir cual esjamécnica quirdrgica a realizar.

¢, 0Oué tipo de timectomia deberia eleqir?

Puesto que no hay acuerdo universal o prueba wecpiien cuanto a qué tipo de
timectomia es la mejor, es dificil para el pacietgeidir cual es la técnica con la que
obtendra mejores resultados y menos complicacipastperatorias. Sin embargo, si
hay acuerdo generalizado en que la intervencioerdeleliminar todo el tejido timico
existente.

A tenor de las publicaciones existentes, la técrjairdrgica utilizada con mas
frecuencia en la actualidad es la timectomia tsteseal, con la amplitud de
extirpacion “extendida o ampliada” de la grasa m@atilica. Sus defensores creen que
es la técnica con mayores garantias de éxito y mainmoero de complicaciones. Esta
operacion, pese a su amplitud, se realiza actuéémeom minimo riesgo. Los que
abogan por la timectomia transcervical o videotmseagpia no comparten esta opinion,

57



y creen que los procedimientos “minimamente inwEsSiv (transcervical o
videotoracoscopica) son suficientemente eficacea patener la remision, con un
minimo trauma y menor estancia hospitalaria.

Es importante mencionar que el factor que deternnaluracion de la estancia

hospitalaria tras la intervencidon no es Unicamehtgauma quirdrgico, sino que esta
directamente relacionada con el grado de afectawiésténica que presenta el paciente,
factor fundamental en el momento de decidir el alta

Puesto que no hay prueba absoluta sobre qué tipmeetomia es el procedimiento de
eleccidn, los pacientes necesitan estar ampliamefaianados, examinar la evidencia
presentada por el neurdlogo y cirujano que cuidareltbs y luego tomar su propia
decision, contrastada con un segundo cirujano smaa duda.

Informacidon necesaria sobre el preoperatorio, la @estesia y el postoperatorio

En general, los centros especializados en el tratdonde la miastenia han desarrollado
protocolos para el cuidado del paciente que incluga su equipo a neurologos,
cirujanos, anestesistas, especialistas de cuidatdrsivos y enfermeras que le atienden
durante su ingreso quirurgico. Conversando con eirdtogo, el cirujano, y el
anestesista el paciente deberia conocer en profashdodos los aspectos del periodo
pre y postoperatorio; su amplio conocimiento disnménsu estrés para afrontarlos. En
muchos casos es Util conversar con otro paciergeien ya se le ha realizado la
intervencion. Pregunta a tu cirujano con quién pgedablar, retunete con él y
coméntale todas tus dudas; la comunicacion cors giarientes reducira mas tus
miedos que horas de conversacion con los médicos.

En estudios realizados con series amplias de fasieniasténicos se ha comprobado
que la timectomia es mas eficaz cuanto antes $iearesin embargo, es importante
destacar que la extirpacion del timo nunca es oteviencion de urgencia, y antes de
realizarla se debe asegurar que el paciente semmnauotalmente estabilizado. Para
reducir los riesgos de complicaciones respiratop@stoperatorias, o la necesidad de
ayuda respiratoria prolongada con un ventiladorqg(nré para respirar), algunos
pacientes requieren cambio preoperatorio de plgptaamaféresis) o tratamiento con
altas dosis de inmunoglobulina intravenosa; otrasisiguen la estabilizacion
preoperatoria deseada Unicamente con la terapianiosapresora. La piridostigmina
(Mestinor]), si esta siendo administrada, debe ser interdengi dia de la operacion,
y puede ser 0 no reinstaurada durante el postaperategun las necesidades.

La anestesia administrada a los pacientes miastergs similar a la del resto de
pacientes, aunque con caracteristicas especial@saeato a la cantidad y calidad de los
productos anestésicos empleados. Dado el bloquela dmiéon neuromuscular del

paciente miasténico, en general solo precisa wiotele la cantidad de anestésico y
relajante muscular que recibiria otro pacientensiastenia de su misma edad, sexo y
peso. Al inicio de la anestesia, después de lactidno, cuando el paciente esta
totalmente dormido, se coloca un tubo endotraqpeah poder mantener la respiracion.
Deben evitarse medicamentos relajantes musculavearizantes) y emplearse, en su
lugar, los modernos relajantes de vida corta. Ereige el paciente es desintubado al
despertar. Sin embargo, en un pequefio nimero de cas afectacion respiratoria y

fracaso de la preparacion operatoria, durante riasepas horas del postoperatorio el
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paciente permanece intubado, dormido y con su resgn mantenida mediante
respirador mecanico.

Generalmente, después de la operacion el pacientgasladado a una Sala de
Recuperaciéon, o a una Unidad de Cuidados Intensilagendiendo del protocolo que

tiene cada hospital sobre el cuidado de los pasentiasténicos después de una
operacién. En caso de fracaso respiratorio durahtgostoperatorio pueden ser

necesarias la reintubacion del paciente, y laeasitd mecanica de la respiracion (es la
llamada crisis miasténica postoperatoria). Gra@asos métodos de preparacion
operatoria del enfermo, la crisis miasténica pasajoria cada vez se ve con menos
frecuencia. En caso de ser precisa la reincubaégia,se mantendra el minimo tiempo
posible. Tan pronto como se retire el tubo de rasjgin se pedira al paciente que
respire profundamente, tosa con frecuencia vy tlatexpectorar para mantener los
pulmones limpios de secreciones. No se debe coaside éxito la posibilidad de una

pronta desintubacion, ni un fracaso la necesidaceimheubacion: estas circunstancias
son las habituales en la evolucion de la propiaremgédad miasténica.

Después de la operacion transesternal sin apedirpleuras se usan generalmente
pequefios drenajes de la zona operatoria, uno tubdos mediastinicos (pequefios tubos
que aspiran la zona operatoria y estan unidos lzoledlas de drenaje con vacio), que se
retiran pronto después de la operaciéon. En caspeeura de pleuras, y siempre que se
realizan timectomias “méaximas” o videotoracoscGpidas drenajes seran de mayor
calibre, estaran insertados en ambas cavidadesal@suy conectados a aspiradores
toracicos de presion negativa constante.

El dolor es minimo después de la timectomia transd, y generalmente leve después
de la timectomia videotoracoscépica, aunque algpaagentes han hablado de dolor
tardio. El dolor asociado a la timectomia transeateno es muy intenso, es temporal,
bien controlado con medicacion analgésica y desapagradualmente dentro de las
primeras 48 horas del postoperatorio. Por reglam@égndespués del alta hospitalaria los
pacientes requieren minima medicacion para el codéd dolor.

El tiempo de permanencia en el hospital variar&deiendo del tipo de operacion y del
grado de debilidad muscular del paciente. En laamayde los casos, el paciente podra
irse a su casa en unos pocos dias. La medicaciéopgmatoria del paciente,

inmunosupresion u otras formas de terapia, generdaénse reanudan durante un
periodo de tiempo variable después de la operadépendiendo de los sintomas
miasténicos.

¢ Cuando se puede reincorporar a sus tareas habitues el paciente?

Antes de someterse a la intervencion, los paciedetseran pedir informacion al
cirujano para poder notificar a su empresa o colegitiempo que van a estar ausentes.
En general, el tiempo de permanencia hospitalanstoperatoria es inferior a una
semana; algunos pacientes incluso pueden ser dadata a los tres o cuatro dias de la
intervencion. La fecha del alta esta mas relaciaramh la fuerza muscular que con la
cirugia. En los casos en que se presente “crisisténica postoperatoria” y que el
paciente precise intubacién y respiracion asistida,estancia hospitalaria puede
prolongarse mas tiempo.
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El periodo de recuperacion y el tiempo de ausesei@s actividades habituales como
trabajo o colegio, variara dependiendo de la didadli del tipo de operacion y de la
actividad laboral. Un paciente que realiza un f@baanual, con movilizacion de
objetos pesados, a quien se le ha practicado al&rarisesternal, estara ausente de su
trabajo mas tiempo que alguien que tenga un tradmjpo sedentario. En general, el
periodo de recuperacion postoperatorio requieredea seis semanas de actividades
limitadas.

La aparicibn de la remisibn completa y estable, | dbeneficio obtenido con la
timectomia puede demorarse de uno a cinco afios@esie la intervencion, por lo que
el paciente generalmente continuard con una medicaomunosupresora que le
permita realizar una vida normal durante todo &siepo de espera.
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ASPECTOS PSICOLOGICOS DE LA MIASTENIA

John Lennon escribié en una de sus canciones: ilaa @s lo que te ocurre mientras
estas ocupado haciendo otros planes.” Pero, ¢qmeglesicuando tus planes se ven
interrumpidos por el diagnéstico de miastenia?.

Al ser una enfermedad poco frecuente, es muy plelple pase algin tiempo antes de
que los médicos lleguen a su diagndstico corremt) por falta de informacion, o
porque no piensan en la miastenia. Esta dificulagnéstica aumenta debido a que
cuando la miastenia debuta, al paciente le cuestaribir con exactitud qué le esta
ocurriendo; puede ser que sus Unicos sintomas readestar y cansancio. Se siente
triste y preocupado porque empieza a modificarganda sin habérselo propuesto: se
ve forzado a dejar de hacer cosas que le gustajugaro tiene suficiente energia.
También se siente diferente de sus amigos porqupurde realizar algunas de las
actividades a las que estaba acostumbrado, nirsggitmo de sus compaferos. Esta es
una etapa psicolégicamente dificil: el pacient@ efsisconcertado y ansioso, sintomas
gue son comunes a otras enfermedades y que pued&mdir mas al médico que
intenta realizar el diagndstico.

La miastenia no es un diagnadstico facil en las eras visitas y exploraciones, por lo
gue en muchas ocasiones éste serd tardio, y cllagde la confirmacién diagndstica

el paciente puede encontrarse al limite tantedisomo emocionalmente. Es posible
gue haya pasado por distintas consultas médicashgyan dado unos diagnésticos y
prescrito tratamientos equivocados, factores gale ten contribuido a incrementar su
ansiedad. El paciente puede haber sido diagnostjwaiderror de simulador, histérico o

depresivo durante este tiempo, y puede resultdiilel dlesprenderse luego de estas
“etiquetas”. Puede ser que el paciente se encuelejpeesivo, pero esta depresion
exdgena es, probablemente, consecuencia de scupartivia crucis”.

Es muy importante destacar que aunque la miastecée directamente en el paciente,
el diagnéstico también va a “afectar” al restoaenidad familiar. Muchas veces, ni la

familia, ni los amigos, ni los comparieros de tralpgrciben que estan enfermos porque
los sintomas de la miastenia pueden ser imper¢eptiblos ojos de los deméas. No hay
que olvidar que la intensidad de la debilidad pusgtesumamente diferente de un dia a
otro, y esto todavia desorienta mas a todos. Lesopas de su entorno e incluso, a
veces, algunos médicos, a menudo les cataloganrdediantes o simuladores, y esto

aumenta su sufrimiento. Es importante que los fared no olviden que los sintomas

miasténicos pueden estar ahi, aunque muchas \egesnsperceptibles. El paciente no

sé6lo tiene debilidad muscular sino que, ademasepta una sensacion inespecifica de
encontrarse mal.

El paciente vive su vida con incertidumbre, porguaca sabe cuanto tiempo durara su
bienestar y aparecera de nuevo la sintomatologéidante. Pese a que el paciente bajo
tratamiento se encuentre totalmente asintomatiee,permanentemente con ansiedad y
temor ante la posibilidad de una recaida que |k aie nuevo. También hay una
renuncia permanente ante la imposibilidad de r@atiertas actividades que los demas
pueden llevar a cabo. Es posible que se sientabilei consecuencia del estrés que
sufre.
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Una vez establecido el diagnostico, en ocasiongm@knte siente un gran alivio, e
incluso sensacion de liberacion: jpor fin se cornlaceausa de tanto sufrimiento! Los
médicos le informan de que existen tratamientosnggjeraran su estado y que, incluso,
le pueden curar. La confirmacion diagnéstica juestn la informacion de las
posibilidades terapéuticas hara que el pacientglnfiente, pueda relajarse. Sin
embargo, el diagndstico de una enfermedad créniegogpbablemente no desaparezca
durante toda la vida, pese a tratamientos que letangan totalmente asintomatico,
genera una angustia dificil de eliminar. ¢Comoesgira un ejecutivo que contempla
con ilusion el avance en su carrera profesiona yesobligado a interrumpir ese ritmo,
temporal o definitivamente?. ¢ Como se las arreglagdmadre con tres hijos pequefios
dependientes?. ¢ COmo se sentira un adolescentdocnarpueda seguir el ritmo en la
clase de gimnasia o realizar las actividades de@uparieros?.

Fase de impacto

El diagnéstico de miastenia desencadena en elnadima serie de reacciones que se
caracterizan, a menudo, por miedo, confusion y cmndn. El paciente reacciona
pensando: “esto no me puede estar sucediendo detrd; haber un error médico, una
confusion de laboratorio...”El médico insiste ere diene miastenia y le explica la
enfermedad; pero su mente permanece en blancoatiemée nada. Oye las palabras
pero no se le graban. Es posible que se sientieliedie, como si todo esto le estuviera
sucediendo a otro. Algunas personas experimentarecehazo temporal y no pueden
enfrentarse al diagndstico, asi que ignoran o niamsus implicaciones; se olvidan de
tomar sus medicamentos y buscan algin médico gudida que estan sanos. Puede
pasar algun tiempo antes de que el sentimientondesdulidad desaparezca y se
imponga la realidad. Entonces los pacientes y fare8 empiezan a preguntarse: “¢,por
qué yo?”, ¢’por qué nosotros?... La contrariedaa gesentimiento se instalan, pero
¢como enfrentarse al diagnéstico?. Algunos paacesée enfadan con los médicos.
Algunas familias se enfadan con el paciente. Tahtpaciente como la familia se
sienten desorientados, indefensos e impotentessatggoderoso enemigo.

El diagnéstico causa increibles cambios psicol@y&mo el paciente. Parece como si la
persona que tu eras en los dias anteriores al@tgn hubiera desaparecido. Empiezas
a afligirte por lo que has perdido. Ya nada pargeeto, sélo la debilidad muscular
continta recordandote que las cosas ya no soneloalsugue eran antes. Intuyes que no
podras ser aquella persona que habias imaginadmeyno podras proyectarte en
aquella direccion. Todo parece confuso, y es eeoaoando la tristeza y la depresion
pueden instalarse en tu mente.

Periodo de inestabilidad y confusion

Somos un equilibrio de factores: genéticos, extwremocionales. Si algo rompe ese
equilibrio y se da una inconsciente pulsion emadiale destruccion, acabara aflorando
la enfermedad. Una enfermedad es un grito: nos aégjue existe una desorganizacion
interna, y nos invita a analizarla para intentgrararla. La actitud emocional del
paciente influye en el proceso de su sanacion.

Sabes cuanto disgusta a la gente tener abolladaras coche nuevo. Esas abolladuras
son bagatelas comparadas con “una imperfeccion’n@stro propio cuerpo. La
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enfermedad “mancha” nuestra salud, y nos recuerdallherables que somos y cuan
impredecible es la vida. Desafia nuestra condicolm persona auténoma e
independiente, y limita la capacidad de control rdeestra vida. Nos hace seres
imperfectos en una cultura que demanda a un superle® cada uno de nosotros, y
entroniza la perfeccion fisica, habilidad atlétisalud e independencia personal. A
menudo, la disminucion fisica en el paciente mrastées imperceptible a los ojos de
los demas, a diferencia de otro tipo de minusval@mso por ejemplo amputaciones o
paralisis. La gente de su entorno suele decirle gueaspecto es maravilloso, aunque
sélo él sabe lo dificil que le resulta mantener comversacion, contestar el teléfono,
subir las escaleras, cepillarse el pelo, mastecaomida, o simplemente mantener los
0jos abiertos.

Sentirse diferente produce dafio. A veces le eglilicil estar con gente sana, o que
muestra dificultades para entender la magnitududensermedad. Suele ocurrir que, a
pesar de que al principio familiares y amigos faegenerosos con su tiempo, y su
ayuda prestada gratificante (llamadas, floreset@sj..), tienden a alejarse. Como
consecuencia de esta incomprension, se instalasemsacion de soledad que puede
llegar a ser mas dolorosa, incluso, que la propi@rsedad.

La enfermedad continda, fuerza cambios con los @snign casa y en el trabajo. Pero a
pesar de todo, y después de un tiempo de convaidaanayoria de pacientes aprenden
a adaptarse y, con la ayuda de su médico, a minejal vez nunca acepten su
“dictadura” y, aunque se ajustan a la enfermedatgnstruyen sus vidas, posiblemente
el dolor por la impotencia, y la frustracion ardarhposibilidad de “negociar” con ella
les acomparie siempre. Si te sientes desesperaderaa que Scott Fitzgerald dijo: “Es
preciso ver que las cosas no dejan esperanza ajgusia embargo, estar dispuesto a
hacer que sean de otro modo”. Si se tratara departéda de cartas, tal vez a ti,
afectado, no te hubiesen tocado los mejores ngipes.es responsabilidad tuya jugar tu
mano con inteligencia; probablemente no ganes tadpa pero persigue el maximo
beneficio.

Por ultimo, es importante destacar que la miastemias una enfermedad degenerativa,

ni psiquiatrica ni tampoco un cancer, y que el fienjuega a favor del enfermo: a
mayor distancia de su inicio, mayor calidad deavid

Fase de reconstruccion

Superada la fase de impacto, tras el diagnostiopjeza la etapa de reconstruccion.
Esto significa el regreso al nivel 6ptimo de bi¢aesdel que eres capaz, tanto
psicologica como fisicamente. Implica, en primeyaly la aceptacion de tu enfermedad
y de los cambios que van a producirse en tu cardetu vida y en tu entorno. Tu

cuerpo, al ponerse enfermo no te esta traicionandopasa a ser tu enemigo; al
contrario: es una parte de ti que te habla, quepmdiéndote amistad, dialogo, ayuda...,
te estd reclamando un reencuentro con la alegié@me3 que construir una imagen
satisfactoria de ti mismo que incorpore a la midateno permitas que se instale frente
a ti blogueandote el paso, dale la mano y aprencemanar junto a ella. No puedes

permanecer atento Unicamente a tu enfermedad pomtado esta perdido. Aunque la
miastenia te reste oportunidades de vivir la vidmbién ella te ensefiara a multiplicar
la intensidad de tus vivencias. Recuerda que ieidabl no es un estado permanente ni
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territorio exclusivo de individuos sanos: tu tanmbtéenes derecho a disfrutar de ella.
Paraddjicamente, tu debilidad fisica te hara mégduy tu actitud ante la adversidad te
hara crecer y puede resultar ejemplar para los slema

El proceso de ajuste también puede obligarte a tpreedesarrollar nuevas habilidades,
y descubrir otras actividades que te satisfagars &dener que reinventar tu vida
adaptandola a las exigencias de tu enfermedad.r&ebedir tus posibilidades, ponerte
metas realistas, intentar mantener un ritmo y dgscipglinado. Inevitablemente,
reestructurards tu escala de valores y aprendguasrizar. También deberas aprender
a hacer planes a corto plazo, porque no puedesgonag tu energia, no depende de ti.

Para obtener tranquilidad, solicita informacionevainte a médicos, trabajadores
sociales y fisioterapeutas. Contactar con la AsamBEspafiola de Miastenia, o formar
parte de un grupo de ayuda mutua (GAM), te propagesia ayuda emocional. Es muy
importante que tengas buen sentido del humor, @spary paciencia. Puesto que es
posible que haya retrocesos ocasionales, conmptiecomprenderas la amplitud del
significado de tu condicién de “paciente”. Es decique tengas siempre ilusiones y
vayas renovandolas, porque con ello tu salud nm&oralégrate por todas aquellas
cosas que puedes hacer, se positivo, jpropontéelsgr El cerebro es el ordenador
central de nuestro organismo y opera sobre él.ueoel| cerebro imagina, actia sobre el
cuerpo. Una actitud mental activa y consciente trdmrra muchisimo a tu
recuperacion!. Si colaboras en tu curacion, siidaalizas jla acercas! La voluntad es
creadora, la imaginacién es muy poderosa.

Debes saber que un empeoramiento de los sintomaospitalizacion, el aniversario
del dia que fuiste diagnosticado, la visita al ro@édi ver a otros haciendo lo que tu ya
no puedes hacer, pueden desestabilizarte. Terssteania es como montar en una
montafia rusa, porque alternas estados de animtantereente: puedes sentirte fuerte y
animado, pero al poco rato estar en un abismordaddas pueden ser particularmente
agotadoras, y en periodos de crisis se puedeaggpan contrariedad. Pero con estos
retrocesos temporales no deberias renunciar aréchiea la esperanza. Aparta de tu
mente todo victicismo, todo “¢por qué yo?”. Noifesfen lo que has perdido. Estate
atento a lo que ganas, a cada logro. Toma el datgrcada uno de tus dias, descubriras
lo que no sabias: jque eres un héroe!.

¢, Qué se puede hacer para mantener viva la egp@ran

Actitud para superarlo

1 —Actitud de enfrentamiento:

Desarrolla una actitud positiva y afronta la enfedlad como un reto. Trata de verte a ti
MiSmMOo cOmo una persona con un problema, no comoparsbna con problemas y
transmite esta sensacion a los demas. La gentiéeqpgeun problema puede: quejarse y
ser infeliz, o adoptar una actitud activa y bustdnciones.

2 —Controla tu propio destino:
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Participa activamente en el cuidado de ti misméorga decisiones para mejorar tu
calidad de vida. Tienes derecho a ser escuchadoéloytu eres responsable de dar a
conocer tus necesidades. Hazte cargo de tu vida.

3 —Compromiso:

Comprométete con una causa que sea importantéi,paoa algo que valores (ya sea tu
trabajo, tu familia, tu colegio, tu salud o unasaweligiosa). Pon tus energias en algo o
en alguien que te interese y motive especialmente.

4 —Confia en otros:

Reconoce y acepta que no puedes hacerlo todo &) cmnparte las cargas de tu
enfermedad, permitete pedir ayuda y acepta perideosiependencia cuando sea
necesario. Admite que puedes hacer dafio si twdofis negativa; intenta evitarlo.
Permitete saber y sentir que curaras. Da rienddasaetus emociones reprimidas.
Intenta mantener una buena amistad con tu médimanyotros miembros del equipo
sanitario. Contacta con otros pacientes. Intentasewar buena relacion con tus
familiares, a pesar de todo el estrés sobrevenido.

5 —Confia en ti mismo:
Ten fe en tus propias habilidades y en tu fuerigior. Busca toda la informacién que

te sea posible; sé un consumidor informado utitivailodas las fuentes de conocimiento
disponibles. Colabora en tu curacion.

Convivir con la Miastenia

En la miastenia, una actividad fisica demasiadensd aumenta la debilidad muscular,
e incluso puede desencadenar una crisis. Por &ita,realizar ciertas actividades que
producen fatiga muscular importante (llevar capgesadas, permanecer inatilmente de
pie mucho tiempo, subir muchas escaleras, hacdeporte violento etc.). Da prioridad
a las actividades diarias mas importantes, y ptangeriodos de descanso intercalados
si no puedes evitar realizar actividades fisictenisas.

De la misma forma, el hecho de saber que ciertagsss habituales como la
menstruacion, el estrés y las emociones puedewvagna fuerza muscular, permitira
gue te organices mejor durante estos periodos glestde agravacion.

Las infecciones banales como un resfriado, catarrgripe pueden empeorar la

miastenia de forma puntual, y disminuir el dinted tblerancia a la medicacion

anticolinesterasica; no hay que olvidarlo, paraometer el error de aumentar la dosis
de medicacion ante la aparicion de debilidad.

El inicio de la menopausia puede empeorar la siatolmgia miasténica durante un
periodo variable de tiempo, y quizas sea motiva paodificar la medicacion que estas
tomando; comunicaselo a tu médico. No tomes hormenatitutivas para evitar los
sintomas molestos de la menopausia, estan corit@ilad; intenta controlarlos con
productos derivados de la soja.
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Las actividades deportivas han estado totalmerabilgdas durante mucho tiempo.

Ahora bien, gracias a los nuevos tratamientos, aboente muchos afectados de
miastenia pueden practicar deportes. Es preciscguezcas bien tus limites para que
evites practicar aquellos que puedan crear unacsita de peligro. Si el tratamiento

meédico resulta eficaz, la fuerza muscular se hmatizado o la timectomia ha inducido
a remision completa la enfermedad, es conveniamepgactiques regularmente algun
deporte. Es especialmente recomendable la natagi@ entre otros beneficios,

tonificard tu musculatura y, como en cualquier depastimulara la secrecion cerebral
de endorfinas, encargadas de intensificar la sgmwsde bienestar.

Estando desaconsejados en la miastenia la quinisasyderivados, debes evitar el
consumo de bebidas que los contienen, como eltagiea, biter y vinos quinados.

No hay régimen alimenticio especial, salvo parapasientes bajo tratamiento con
cortisona a quienes se recomienda una dieta sinSgalembargo, deberas prestar
atencion al peso: 10 kg. de mas es una mochild@deélds cargada sobre los hombros
que hay que llevar permanentemente encima, y m@esin esfuerzo de tus muasculos
innecesario; controla tu peso.

Algunos pacientes han comprobado que las setaasftotbs pistachos (incluso los
helados que los contienen), o las coles de Brusela®ntan su debilidad muscular, por
lo que es recomendable que evites su consumo.

Evita los anticonceptivos, tanto por via oral, amuscular, implantes o parches, asi
como los medicamentos que contengan hormonasjlgacibn puede ser la causa de
gue se mantenga la debilidad muscular y haga faacastratamiento eficaz de la

miastenia.

No se puede administrar a pacientes miasténicesamas, ni ningun otro tratamiento
por via rectal.

La acupuntura ha desencadenado descompensacioa dafdrmedad en algunos
pacientes; es recomendable que evites esta madiadicaéutica.

Enfermedades corrientes como infecciones respiasttranales, una muela infectada,

etc., pueden agravar los sintomas de la miastEsiamportante que consultes con tu
meédico desde los primeros sintomas para evitardoaglicacion posterior.

Vida profesional

Normalmente, las personas afectadas de miasterbandeonsiderar una nueva

orientacion profesional durante el tiempo de enéetad. La adaptacion del puesto
laboral o un trabajo a tiempo parcial permitenai@nte proseguir su actividad laboral,

factor de equilibrio y de bienestar emocional. $enaejan periodos de descanso,
especialmente después de la comida, que le pérmitiejorar sus resultados y evitaran
que se sienta agotado al final de la jornada. $mbaggo, gracias a los nuevos

tratamientos inmunosupresores, cada vez son masdisntes que se reincorporan a su
actividad profesional habitual.
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Consejos practicos y recomendaciones

- En ocasiones, a nuestra farmacia habitual le euedtar alguno de nuestros

medicamentos; por lo tanto, ten una reserva en gasacubra, como minimo, el

tratamiento de un mes. Acuérdate de solicitarlos antelacion, antes de que tus
reservas se agoten. Es aconsejable que lleves &tesmmedicamentos, y que guardes
una pequefia reserva en cada bolso, en el cochiay#aina.

- Las pastillas, en ocasiones, pueden ser dificiesragar; ayudate con un sorbo de
agua, una galleta, etc. En algunos casos con tergerafectacion de la musculatura
orofaringea, y con gran alteracion de la degludi@rtolocacion de la pastilla sobre la
parte trasera de la lengua puede facilitar su degiu

- Para la visién doble no existe remedio “milagrah ciertos casos, llevar gafas con
prismas incorporados permite corregir la visionlddiplopia). A veces es muy Uutil
cubrir uno de los cristales de las gafas (cerraojonpermite hacer desaparecer la
diplopia). La visién doble es, en muchos casogyiater sintoma que aflora y, pese al
tratamiento, el Ultimo en desaparecer.

- En caso de fatiga para hablar o masticar (sonnkdgmnos muasculos los que
intervienen), es aconsejable economizar los intelogas verbales antes y durante las
comidas.

- Los peinados cortos y favorecedores exigen mesfiserzo para su cuidado. Es
posible que sentado, y con los codos sobre un plenépoyo, peinarte te resulte mucho
mas facil.

- Cuando compres ropa o calzado debes tener etacsiefacilidad para poner y quitar.

- Las nuevas herramientas de comunicacion conméfbho inalambrico, o el teléfono
“manos libres” requieren menor esfuerzo; utilizalos

- Muchos coches disponen de medios de asistend&s:Uembrague automatico,
direccion asistida, etc.; aprovéchalos.

- Para la cocina, la compra y la limpieza del hpolgsr objetos con ruedas (aspiradora,
carrito,...) pueden ser muy utiles.

- En una reunién, elige un lugar estratégico quedamita ver todo lo que esta
ocurriendo; de esta manera evitaras tener que goastantemente la cabeza y no
fatigaras los musculos del cuello.

- Cada paciente miasténico es diferente y debetadap programa diario individual
que optimice los buenos momentos y minimice logsrate debilidad. Economiza
energias, e intenta espaciar tus actividades deemmamue no te fatigues
innecesariamente.

- Evita el calor, la playa y los locales con tenapera elevada, asi como los bafios o
duchas muy calientes y la sauna; aumentan la dabiinuscular.
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- Puesto que el paciente miasténico tiene que aediastante tiempo al descanso,
cuando puedas atender a tus inquietudes en losdpsride actividad, enriquece tu
universo particular y cultiva tu espiritu; cuandtés descansando en tu cama te ird bien
rescatar de tu memoria vivencias placenteras. Nmed que un recuerdo hermoso
reforzard tu salud.

- Por otro lado, los pacientes miasténicos debegumarse de que todos los médicos
que lo atienden, asi como su dentista, son corissigle que muchos medicamentos
pueden empeorar su fuerza muscular. Antes de touaquier medicamento es muy
importante que, tanto el paciente como el médievisen la lista de medicamentos
prohibidos o de monitorizacién estricta.

- Por ultimo, recuerda que la salud emocional Yid&ca se entretejen: ama, vive,
disfruta, haz cosas para sentirte Util, conéctateloga demas y gratificate

emocionalmente. Enfermos o no, todos tenemos dpuatsiones de vida y pulsiones de
muerte. Tenemos fuerzas de autodestruccion..ampien de autocuracion! Estan ahi:
jusalas!.

¢ Como puedo proporcionar apoyo emocional a un fanir que tiene miasteni&®

La mayoria de los pacientes con miastenia, comotoeia enfermedad cronica,
comprueban que el apoyo de sus familiares y anmggosextremadamente importante
para una buena evolucion de su enfermedad. Tu bumoatad debe ser parte del
sistema de apoyo a tu familiar enfermo, y es miipsa para su bienestar.

Tu familiar enfermo no ha experimentado Unicamemi& pérdida de fuerza muscular;

su pérdida afecta a todos los ambitos de su vadbaral, ocio, doméstico, e incluso la

percepcion de si mismo. Por tanto, dale tiempo gaeapueda lamentar sus pérdidas, y
permitele que viva las etapas de rechazo, enfatmcracion, depresion y aceptacion.
Todas estas reacciones son normales para algueehieqe que aceptar cualquier tipo

de pérdida importante.

Hazle saber que estas ahi para escucharle cusewsite hablar, es sumamente
importante. Ofrécele tu presencia y tu tiempo. Mmges que ta debes solucionar todos
sus problemas; en muchas ocasiones, todo lo qesiteeel paciente es saber que hay
alguien que sabe escucharle, y que realmente seypa por él.

Siente empatia en lugar de pena, o haz un esfyem® comprender que se siente
maltratado por la enfermedad y necesita afect@nhpatia expresa tu entendimiento de
los sentimientos de la otra persona, mientras gueha expresa solo tu angustia en tu
percepcion de su sufrimiento. La mayoria de losstéracos no agradecen que los
demas sientan pena por ellos, porgue la encuedésmoralizante. Tu angustia por su
enfermedad también le angustia a él.

Aprende todo lo que puedas sobre la enfermedad.iffilkmacion sobre miastenia a tu
sede local de la Asociacion Espafiola de Miastekéaste a reuniones dedicadas a la
miastenia, 0 apoya a grupos dedicados a ella. &siaes puede ser de gran ayuda que
acompafies a tu familiar enfermo a la cita con sdlicoé de manera que puedas
escuchar sus indicaciones, hacer preguntas y agrehds enfermos miasténicos
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pueden necesitar ayuda para realizar ciertas fap® pedir ayuda es siempre
humillante. Son reacios a molestar a la gente & @cupada y tiene sus propias
obligaciones y responsabilidades. Ofrécete pateaedareas concretas periodicamente
como: ayudar con el cuidado de los nifios, la cordpraomestibles o ropa, llevarles en
coche a la visita médica...

Preparate para los impredecibles altibajos delepéeimiasténico. ElI enfermo puede
tener que anular una salida social programada ecmmanilusiéon con antelacién, debido

a una debilidad inesperada. No te sientas herjglersses que eres rechazado con estas
cancelaciones. Muchos miasténicos desisten de pkoees con antelacion y prefieren
decidir cuando se sienten suficientemente fueResuerda que el paciente tiene un
“tempo” que no se corresponde con el de los deyndsbera ser aceptado y respetado
por todos.

No des consejos simplistas como: “tal vez debeoiasr unas vitaminas”, o el también
frecuente: “deberias hacer mas ejercicio”, o ebs@o: “claro, como no te alimentas
bien”, etc.”. Con estos consejos no haces mas aredep credibilidad, y tus
declaraciones revelan que no entiendes nada deee&tamedad. No minimices o
rechaces sus quejas con: “si no te obsesionarts.tarNo se puede esperar de nadie
gue tenga una actitud estoica y valiente siemmenijiele que exprese su desesperacion
en algun momento.

Los miasténicos oyen con frecuencia el comentdfjpero si tienes muy buen
aspecto!”. Cuando tu haces este cumplido intent&w@mtar su moral, €l interpreta que
tu estas dudando de su enfermedad. Aunque el miest@uede tener un aspecto
saludable, tienes que ser consciente de que lmsr&s de la debilidad de sus musculos
y su fatiga no son siempre perceptibles por losagem

No desaparezcas de la escena porque no sabesaiju@ pler miedo a decir algo que lo
empeore. La mayoria de pacientes con una enfern@datta agradecen el interés de
sus familiares y amigos, y aprecian la oportunidadhablar de su enfermedad con
alguien que escucha con atencion. No te alejes@@ersona querida porque sospechas
que su carga emocional va a explotar si sacasuairedu problema. Si ignoras su
problema, es mas probable que empeore, o queuaciKih se haga mas dificil de
manejar. Si hablar de su problema le hace lloramnfiele que exprese su dolor: las
lagrimas pueden ser muy sanas. Una caricia o u@azaben silencio pueden
proporcionar mas consuelo que mil palabras.

Ademas de tu apoyo, también es importante que sustaales formen parte del

“sistema de ayuda”; colabora para facilitar susuentros. Puedes dejar a tu familiar
que dé rienda suelta a su enfado, frustracion ogure y, mas tarde, en un momento
oportuno, ofrecerle tu sincera reaccion. Intentamecer cuando tu familiar necesita
ayuda mas alla de lo que tu le puedes ofrecer,imaa entonces a buscar apoyo
psicologico de personal cualificado.

La situacion puede ser complicada para todos, polguconvivencia con la propia
enfermedad o con un afectado de miastenia, a veoess facil. Si vives con él, no le
pidas que se anime, porgue no se puede manteérinab cuando se dispone de poca
energia. Tampoco le pidas que se esfuerce, porgaedc necesites hacerlo
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probablemente él se encuentre al limite. Ten pegierademas de la lucha que
mantiene con su enfermedad, no le obligues a liomarbatalla con su entorno. Por el
contrario, si él sabe que puede compartir su cangacional con familiares, amigos u
otros pacientes, y comentar con ellos sus probleseasentira mucho mas aliviado.

Al ser la miastenia una enfermedad cronica, reait®, invalidante e inaparente, hay
gue tener especial cuidado de que el paciente iga @n un estado depresivo. El

paciente miasténico esta, generalmente, en uncedeathbilidad emocional: disgustos,

desacuerdos o emociones pueden producirle un eampmmto de su fuerza muscular,

por lo que es recomendable que se proteja. El macimiasténico puede tener

dificultades para desarrollar su labor cotidianagsfas seran proporcionales a la
intensidad de sus sintomas. Hay que prestarleuldaayecesaria en aquellas actividades
para las que se encuentra limitado, y animarle & rgalice todas aquellas que le

permita su sintomatologia.

Finalmente recuerda que el miasténico, no solositegearticipar plenamente de la vida
con la maxima normalidad, sino que es lo Unicodpsea y persigue. No abandones las
actividades familiares, conversaciones, carifi@gsra que estabais acostumbrados.

Conclusion

La investigacion, tanto clinica como farmacéuticadeja de avanzar en la busqueda de
nuevas terapias para el paciente miasténico yg aattialidad, son muchos los enfermos
que con los nuevos medicamentos inmunosupresoeesligponemos, pueden realizar
una vida totalmente normal. Esta investigacibn eeacen la busqueda de aquel
tratamiento “ideal” para el paciente miasténico tupermita la total recuperacion de
su fuerza muscular, tras la eliminacion del faddesencadenante, con un minimo de
efectos secundarios. Posiblemente no tengamos sjpegae mucho tiempo para tener
esta “droga ideal” que elimine la equivocacion arcddena autoinmune del paciente
miasténico, actuando de forma selectiva sobredasas productoras de los anticuerpos
antireceptor de acetilcolina, responsables delddogeuromuscular, sin disminuir las
defensas que nos proporciona la cadena inmungeanaral.
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